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ÚVOD

Pouze z didaktických důvodů dělíme neurologii na obecnou a speciální. Je to dělení umě-

lé, protože obecná a speciální neurologie tvoří ve skutečnosti nedělitelný komplex. Neurologie jako obor klinické medicíny jíž dávno není „malým“ oborem. Na-opak jde o obor tak široký až nepřehledný, že bez superspecializace v jed-notlivých podoborech není možný další pokrok.

Velmi úzké vztahy má neurologie k řadě dalších samostatných oborů: vnitřní lékařství, otorinolaryngologie (neurootologie), oftalmologie (neurooftalmolo-gie), infekční choroby (neuroinfekce), rehabilitace (neurorehabilitace)

Do klasické obecné neurologie, která je základním kamenem neurologického diagnostického procesu, patří:

? speciální neurologická anamnéza

? základní neurologické vyšetření („neurostatus“)

? neurologická symptomatologie a syndromologie

? neurologická topická diagnostika 

? speciální neurologické vyšetřovací metody (vyšetření symbolických funk-cí, citlivosti, mozečku, vegetativního nervového systému, vestibulárního systému, speciální vyšetření hybného systému aj.)

Zvlášť velký pokrok zaznamenala vyšetření uváděná pod nepříliš šťastným názvem „pomocná vyšetření v neurologii“. Neurolog se dnes neobejde beze znalosti nejmodernějších vyšetřovacích metod, tvořících specializovaný obor zobrazovacích metod (tzv. “neuroimaging“). Největší pokrok zobrazovacích metod (komputerová tomografie - CT, nukleární magnetická resonance - NMR, “single photon emission computed tomography” - SPECT, positronová emisní tomografie - PET, digitální subtrakční angiografie - DSA, diagnostic-ká sonografie atd.) je úzce spojen se zobrazováním struktur nervového systému. 

Žádný obor klinické medicíny nezaznamenal tak obrovský pokrok jako neu-rologie a neurochirurgie právě v důsledku zavedení moderních zobrazovacích me-tod. Beze znalosti anatomie, fyziologie a patofyziologie  nervového systému není možná exaktní interpretace získaných obrazů. Současný neuroradiolog musí být stejně skvělým neurologem jak výtečným anatomem a radiologem.  Jako podobor neurologie proto uvádíme odbornost neuroradiologa s velmi širokým diagnostickým záběrem. Nezastupitelné místo zaujímá i specialista v oboru nukleární medicíny a rýsuje se i samostatný obor neurosonografie. 

V dalším uvádíme hlavní pracovní náplň těchto diagnostických metod:

Neuroradiologie 

? nativní rentgen lebky a páteře, základní a speciální projekce ? kontrastní vyšetřovací metody (angiografie včetně digitální subtrakční an-giografie, perimyelografie, radikulosakulografie, ventrikulografie atd.) ? komputerová tomografie (CT)

? magnetická resonanční tomografie (MRI) a MR-angiografie ? pozitronová emisní tomografie (PET) 

Nukleární medicína

? radionuklidové metody (scintigrafie skeletu atd.)

? cysternografie

? SPECT (single photon emission computer tomography)

Neurosonografie

? Dopplerovské a duplexní metody k vyšetření extracerebrálních tepen, 

příp. transtorakální a transesofagální vyšetření srdce a aortálního oblouku

? transkraniální Doppler k vyšetření intrakraniánlních tepen

Zcela v kompetenci neurologa je neuroelektrodiagnostika:

? elektromyografie (EMG) se všemi speciálními neurofyziologickými meto-dami vyšetření periferního nervového systému, nervosalového přenosu a svalů ? evokované potenciály vizuální (VEP), akustické (kmenové, BAEP), soma-tosenzorické (SSEP), kognitivní evokované potenciály aj.

? elektroencefalografie základní (EEG), brain-mapping, provokační metody 

a veškeré metody podrobnější analýzy bioelektrické aktivity mozku

Oborem pro neurologa velmi důležitým je likvorologie, která zaznamenala v posledních letech rovněž obrovský pokrok. Interpretace nálezů vyžaduje úz-kou spolupráci s klinickou biochemií a imunologií.

? základní nález likvoru (počet buněk, bílkoviny, elektroforéza bílkovin vč.  hladin imunoglobulinů, iontogram likvoru, spektrofotometrie atd.) ? jiné immunologické  parametry (protilátky, oligoklonální pásy atd.)

? jiné speciální metody (přímý průkaz bakterií, cytologie likvoru  apod.)

OBECNÁ NEUROLOGIE

NEUROLOGICKÉ VYŠETŘENÍ ANAMNÉZA Anamnéza u neurologických nemocných se v zásadě neliší od anamnézy v jiných oborech. Proto popisujeme jen některé zvláštnosti našeho oboru.  Často se zapomíná, že při prvním kontaktu s nemocným navazujeme přede-vším lidský kontakt. U  neurologických  nemocných je často nutná objektivní anamnéza od příbuzných, ev. spolupracovníků (zvl. u nemocných s epilep-sií, afázií, u pacientů v bezvědomí apod.).

Anamnestické údaje získáváme vždy chronologicky v níže popsaném pořadí.  Nikdy nezačínáme dotazem např. na úmrtí blízkých, na onkologická one-mocnění přibuzných apod., nýbrž žádostí o podrobný popis potíží, které ne-mocného k nám přivádějí.

Nynější onemocnění (NO):

V úvodu vždy uvádíme, proč nemocný přichází k hospitalisaci, tj. kdo dopo-ručuje jeho přijetí (RZP, LSPP, praktický lékař, jiný odborník, odborný neu-rolog) nebo že se jedná o překlad z jiné kliniky či z jiného oddělení. Podrob-ně popisujeme první příznaky onemocnění a případné vyvolávající faktory.  Důležitý je údaj o časovém průběhu a vývoji onemocnění od prvních přízna-ků až do okamžiku nynějšího vyšetření. Do této části anamnézy patří vždy záznam o tom, zda nemocný byl jíž dříve léčen pro stejné anebo obdobné potíže a zda se jeho zdravotní stav úplně či částečně upravil.  U záchvatovitých onemocnění (epilepsie, narkolepsie, M. Meniére, migréna aj.) zjistíme, v jakém věku a za jakých okolností prodělal nemocný první zá-chvat, jak často se záchvaty opakovaly (frekvence záchvatů za měsíc, tý-den, den apod.), zda se typ záchvatu v průběhu času změnil, jak dlouho jednotlivý záchvat v průměru trvá a kdy měl nemocný poslední záchvat.  Velmi významné jsou údaje o provokujících faktorech (požití alkoholu či ji-ných návykových látek, nedostatek spánku, vynechání medikace, stres, ně-kdy změna počasí, menstruace atd.) a o pravidelnosti a typu léčby v posled-ních týdnech. Zvlášť u epileptiků získáváme zmíněné údaje velmi obtížně a neobejdeme se bez objektivní anamnézy od přibuzných či známých. U ně-kterých nemocných nám pomáhá záchvatový kalendář a často je nutný dotaz u ošetřujícícho lékaře či u rodinných příslušníků.

U vertebrogenních onemocnění popisujeme okolnosti předcházející vznik bolestí (např. zvedání těžkých předmětů, úrazy), dřívější podobné potíže, sezónní výskyt, druh a úspěch dřívější léčby, výskyt senzitivních či motoric-kých příznaků, sfinkterových a sexuálních poruch. Nesmí chybět přesný po-pis kořenových iritací s autodermatografií, okolností akcentace bolestí a ko-řenového dráždění. Např. zhoršení potíží při defekaci, kašli, fyzické námaze apod. svědčí pro diskogenní původ potíží.

U všech bolestivých stavů v oblasti hlavy a obličeje popisujeme typ bolestí 

(tupé, ostré, pulzující, povrchní či hluboké), intenzitu (znemožňující další 

práci, omezující či neomezující další činnost), trvání (několik sekund, hodi-

ny, několik dnů), lokalisaci bolestí (jednostranná, oboustranná, střídající 

strany, difúzní, periorbitální, occipitální atd.) a eventuální vyvolávající fakto-

ry (stres, větší fyzická námaha, požití alkoholu, hladovění, měsíčky, nad-měrné kouření, meteorologické vlivy atd.). Věnujeme pozornost  šíření bo-lestí, spouštěcím zónám, výskytu bolestí v určité denní či noční době, trvání bolestivých atak a doprovodním jevům jako slzení, zčervenání, pocení, fo-tofobie, fonofobie, nevolnost, zvracení.

Osobní anamnéza (OA):

Pro neurologa jsou velmi významné údaje o vlastním porodu nemocného, případném křísení, o poporodním psychomotorickém vývoji (kdy první kroky, první slova atd.) a o dětských chorobách a jejich trvalým následkům. Zajímá nás školní docházka, prospěch, nejvyšší ukončené vzdělání a současné pracovní zařazení.

U žen zaznamenáváme poruchy menstruačního cyklu (kdy první menstruace, bolestivost, nadměrné krvácení), kdy menopauza, počet porodů a interrupcí a připadné gynekologické operace, u mužů se informujeme o průběhu vojen-ské prezentační služby, o prvních sexuálních skušenostech, o rodinném ži-votě, o ev. častých rozvodech atd.

Důležitou součástí osobní anamnézy je popis proběhlých chorob, úrazů leb-ky a pateře, prodělaných operací a eventuální aktinoterapie. Pro neurologa mají speciální význam údaje o dispenzarizaci  v protizáchvatové poradně, v poradně kardiologické, diabetologické a údaje o léčbě na psychiatrických pracovištích. Nezapomínáme na proběhlé odvykací kúry pro závislost na al-koholu anebo jiných návykových látkách.

Standardní součástí osobní anamnézy jsou údaje o kouření, požití alkoho-lických nápojů event. jiných návykových látek, o alergii, chuti k  jidlu a ne-chtěném úbytku na váze, o močení a defekaci, o spánku a jeho poruchách.

Pracovní  anamnéza (PA):

Popisujeme profesi, současné a dřívější pracovní zařazení,  případné profe-sionální rizika (přetěžování, vibrace, hluk, expozice toxickým látkám aj.). U důchodců uvádíme druh důchodu (plný či částečný invalidní důchod, starob-ní důchod). U invalidních nemocných zjistíme důvod a začátek invalidizace.

Sociální anamnéza (SA):

Sem patří základní data o finančním zabezpečení nemocného a jeho rodiny, údaje o bydlení, event. majetkových poměrech (auto, chata, vila apod.).  Údaje jsou vždy dobrovolné a proto často neúplné.

Rodinná anamnéza (RA):

V rodinné anamnéza uvádíme významná onemocnění, eventuálně příčiny a věk úmrti otce, matky, sourozenců, děti. Zvláštní pozornost věnujeme vý-skytu neurologických, psychiatrických, dědičných, onkologických a kardio-vaskulárních onemocnění v rodině.

Na závěr se uvádí u všech nemocných  vyčerpávající přehled současné léč-by včetně léčby u lidových léčitelů, homeopatů apod.

NEUROSTATUS 

Stručný somatopsychický status

Již během získávání anamnézy u lůžka nemocného anebo  při jeho vstupu do ordinace si všímáme chování, zevního vzhledu, oblečení, upravenosti, způsobu chůze (souhyby horních končetin, svižnost, délka a rychlost kroků, zvedání dolních končetin, jistota chůze, směrové odchylky atd.), gestikula-ce, plynulost a intonace řeči, vyjadřování, přiměřenost odpovědí atd.  Během rozhovoru posuzujeme náladu a emoční ladění (deprese, anxiozita, euforie)  a orientačně posuzujeme recentní a dlouhodobou paměť a koncent-raci pozornosti.

Cílenými dotazy se přesvědčíme o orientaci nemocného osobou, časem a prostorem (jak se jmenujte, kdy jste se narodil, kde bydlíte, jaké je dnešní datum, kde se nyní nacházíte). Zaznamenáváme poruchy myšlení, úsudku a případné aktivní psychotické projevy (bludy, halucinace atd.).  U nemocných s kvantitativní poruchou vědomí popisujeme stručně hloubku bezvědomí (somnolence, sopor, koma, stupeň podle Glasgow Coma Scala).  Podrobnější postup neurologického vyšetření u nemocných s poruchou vě-domí uvádíme samostatně.

Během svlékání nemocného posuzujeme stav výživy, kostry,  tvaru končetin, vzhled kůže a získáváme další poznatky o koordinaci a obecných motoric-kých dovednostech. Hybnost může být normální, možná  jen s dopomoci druhé osoby popř. jen s pomocí hole či berlí. Někdy je v popředí porucha koordinace pohybů, často se závratěmi. Popisujeme případný pohyb nemoc-ného pomoci invalidního voziku. Někteří pacienti jsou imobilní a odkázáni na cizí pomoc.

Nápadné poruchy spontánní řeči a poruchy rozumění řeči mají za následek poruchu interindividuální komunikace. Tyto poruchy popisujeme v této časti chorobopisu pouze orientačně.

Přesnější definice a kvantifikace poruch komunikace, koordinace  (mozečková, vestibu-

lárn, spinální ataxie) vědomí a psychopatologických projevů jsou předmětem speciálních 

vyšetření (vysetření symbolických funkcí,  mozečkové a vestibulární vyšetření, neuropsy-

chologické a psychiatrické vyšetření ).

Vždy uvádíme dominantní ruku (pravák, levák, ambidexter), event. přeučený levák.

ORIENTAČNÍ INTERNÍ NÁLEZ

Součástí podrobného neurostatu je měření krevního tlaku,  pulzu, auskulta-ce srdce a plíc, posouzení náplně jugulárních žil, palpační vyšetření  slezi-ny, játer a břicha. Všímáme si otoků dolních končetin a jiných otoků, důle-žité je posouzení pulzace končetiných tepen (a. radialis, a.axillaris, a. femo-ralis, a. poplitea, a.dorsalis pedis).

Sestavování neurologického nálezu vyžaduje přísně systematického postupu “od hlavy k patě” a končí vyšetřením stoje, chůze, somatosenzorického systému a eventuálně výše uvedenými speciálními vyšetřovacími metodami.

Hlava

Popisujeme tvar lebky (mesocefalická, dolichocefalická, turicefalická, mak-ro-anebo mikrocefalická aj.), exostózy, hematomy, jizvy, kraniektomické defekty. Poslechem pátráme po šelestech zvláště nad orbitou (příznak arte-riovenózní malformace či karotidokavernózní píštěle). Poklepem hledáme bolestivá místa. Zvuk “prasklého hrnce” slyšíme u  malých dětí s rozestu-pem švů např. v rámci nitrolební hypertenze.

Mozkové nervy

Podle  obsažených  vláken  rozlišujeme smíšené mozkové  nervy (nn. III, V, VII,  IX,  X), čistě motorické mozkové nervy (nn. IV,  VI,  XI, XII) a čistě  senzorické  mozkové nervy (nn. I,  II,   VIII), tvořící čichový, zrakový, vesti-bulární a akustický systém.

Vyšetření čichového systému 

Vždy vyšetřujeme každou stranu zvlášť a při zavřených očích. Používáme známé vůně, zkoušíme intenzitu vnímání a schopnost rozeznávat různé dru-hy čichových podnětů. Ke kvantitativnímu vyšetření slouží olfaktometrie.

Vyšetření zrakového systému 

Vyšetřujeme zrak, perimetr a oční pozadí. 

Zrak posuzujeme zvlášť do dálky (Snellovy optotypy) a do blízka (čtení v časopisu apod.). 

Vyšetření perimetru je orientační. Stojíme nejlépe za nemocném, který si rukou zakryje jedno oko a odkrytým okem fixuje vzdálenější bod. Nyní přibli-žujeme postupně ze všech stran prst anebo jiný předmět do zorného pole a vyzveme nemocného, aby hlásil okamžik, kdy se předmět objevuje v jeho zorném poli. Totéž opakujeme u druhého oka. Přesnější vyšetření visu, pe-rimetru a očního pozadí provádí oftalmolog. Nejpřesnější metodou je objek-tivní počítačová perimetrie. 

Vyšetření okohybných nervů 

V klidu při přímém pohledu dopředu posuzujeme šířku, tvar a vzájemný po-měr šířky zornic. Zornice jsou za normálních okolností střední šíře, okrouhlé a izokorické. Rozšíření zornic nazýváme mydriázou, zúžení miózou. Velký diagnostický význam má jednostranná mydriáza. Popisujeme zneokrouhlení, defekty po očních operacích a eventuální srůsty (synechie). Podle vzájem-ného poměru jsou zornice buď stejně široké (izokorické) anebo nestejné šíř-ky anizokorické).

Důležitou součástí posuzování okohybné inervace je vyšetření fotoreakce (obr. 2). Vyšetřujeme vždy přímou (reakce zornice osvětleného oka) a ne-přímou, konsenzuální reakci zornic (reakce zornice neosvětleného oka). Zá-sadně osvětlujeme každé oko zvlášť a sledujeme vždy reakci obou zornic.  Nejlépe vybavujeme fotoreakci v zatemněné místnosti krátkým a intenzivním světelným podnětem.

Pohledem do blízka anebo přibližováním předmětů ke kořeni nosu vyšetřu-jeme akomodaci a konvergenci očních bulbů. Za normálních okolností je konvergence bulbů výdatná a zornice se při pohledu do blízka zužují.  Dále posuzujeme klidové postavení očních bulbů. Fyziologické je střední postavení obou bulbů, způsobené vyváženou funkcí všech očních svalů (Obr. 1).

Obr.1: Svaly levého očního bulbu

Popisujeme připadný strabismus (divergentní, konvergentní aj.) jednoho oka či obou očí, sdružené deviace bulbů ve vertikálním a horizontálním směru a různé spontánní pohyby bulbů v různých rovinách (nystagmus, retrakční po-hyby aj.). Pozornost věnujeme i změnám postavení bulbů v předozadním směru (exoftalmus, protrúze, enoftalmus). 

Vždy vyšetřujeme spontánní a sledovací pohledy v základních směrech  a pohled do blízka (obr. 2)

Obr. 2: základní směry konjugovaných pohybů bulbů a podíl očních svalů.

Vyšetření funkcí n. trigeminus

Palpačně vyšetřujeme vstupy senzitivních větví z kůže a podkoží obličeje v oblasti foramen supraorbitale, infraorbitale a mentale.  Povrchovou citlivost obličeje posuzujeme pro všechny kvality, srovnáváme  citlivost v jednotlivých větvích a odpovidající místa levé a pravé strany obli-čeje. Porucha citlivosti z léze nc. tractus spinalis n. trigemini má za násle-dek výpady cibulovitě uspořádány kolem úst (Sölderovy linie obr. 3).  Korneální a konjunktivální reflex (obr.  3a) - reflex trigeminofaciální - vyba-vujeme podrážděním rohovky např. vatičkou a odpovědí je sevření víček.  Hodnotíme zvlášť citlivost rohovky (funkce n. trigemini) a výdatnost reflexní odpověďi (funkce vláken  m. orbicularis oculi, inervovanách n. facialis).  Chybění reflexní odpovědi při normální citlivosti rohovky je známkou léze n.  facialis, nevýbavnost reflexu při porušené citlivosti rohovky svědčí pro lézi trigeminu.

Maseterový reflex (obr. 4) (trigemino-trigeminální reflex) vyšetřujeme při lehce pootevřených ústech poklepem na prst, přiložený k oblasti foramen mentale anebo poklepem na špátli, přiloženou na premoláry. Normální od-povědí je sevření úst. Posuzujeme výbavnost a rozdíly stranové.

Vyšetření funkcí n. intermediofacialis

V klidu posuzujeme souměrnost nasolabiálních a mentolabiálních rýh, vrá-sek a ústních koutků. Volní inervaci mimického svalstva posuzujeme při ce-nění zubů, krčení čela, zvedání obočí a při úsměvu. U nemocných v bezvě-domí provádíme tzv. Manceauovou zkoušku: pozorujeme  grimasu jako od-pověď na bolestivý podnět (tlak na výstupy n. trigemini). Zkoušíme inervaci platysmatu.

Z reflexů vybavujeme nasopalpebrální, nasolabiální, mentolabiální a sací reflex. Masivně výbavné labiální reflexy a sací reflex jsou příznakem delibe-račním u nemocných např. s pokročilou arteriosklerózou (tzv. “bulldog re-flex”). Sací reflex je fyziologický u kojenců.

Chvostkův příznak, který testuje idiomuskulární dráždivost, zkoušíme pokle-pem na pes anserinus. Zřetelný záškub svalů drážděné poloviny obličeje svedčí pro zvýšenou nervosvalovou dráždivost.

Vyšetření n. statoacusticus

Vyšetřujeme orientačně sluch (n. acusticus). Přesnější vyšetření provádí otorinolaryngolog (audiometrie). Velkým přínosem může být vyšetření akus-tických (kmenových) evokovaných potenciálů (latence do 10 ms) a objektivní audiometrie.

Funkci n. vestibularis posuzujeme orientačně Hautantovou zkouškou (devia-ce předpažených paží při poruše jednoho labyrintu). Významným příznakem poruchy vestibulárního systému je nystagmus. Podrobné vestibulární vyšet-ření provádí otorinolaryngolog. Důležité je rozlišení periferního a centrální-ho vestibulárního syndromu.

Vyšetření funkcí postranného smíšeného systému 

Popisujeme stav a tvar patrových oblouků v klidu a při fonaci (“áá”, “bb”) a polohu a pohyb uvuly. Vyšetřujeme dávivý a patrový reflex (obr.5). Dále po-suzujeme dotekovou citlivost v dutině ústní.

Popisujeme změny artikulace a řeči (chrapot, dysartrie, nasolalie, dysfonie) a poruchy polykání (dysfagie).

Inervaci m. trapezius a sternocleidomastoideus posuzujeme v klidu a při ak-tivních pohybech hlavy a ramen. Provádíme rotace, inklinace, záklon a předklon hlavy a zvedání ramen aktivně a proti odporu. Tonus těchto svalů hodnotíme palpačně.

Vyšetření funkcí n. hypoglossus

Posuzujeme tvar a trofiku jazyka, poloha jazyka v dutině ústní a pohyb jazy-ka při plazení. Zaznamenáváme fascikulace jazyku, jeho idiomuskulární dráždivost a popisujeme diadochokinézu jazyka.

Krk

Popisujeme délku, tvar a souměrnost krku a pátráme po abnormních a vidi-telných pulzacích (přesný popis lokalizace). 

Palpačně vyšetřujeme tonus paravertebrálních svalů, pulzaci krkavic a citli-vost výstupů nn. occipitales majores a průběhu brachiálních plexů.  Hybnost krční páteře posuzujeme pro  předklon, záklon, inklinace, rotace v předklonu (horní segmenty) a v záklonu (dolní úsek).  Vyšetřujeme štítnou žlázu (velikost, hrbolatost) a lymfatické uzliny.

Poslechem posuzujeme magistrální tepny mozku, zvl. krkavice (obr. 6).

Hrudník

Popisujeme tvar hrudníku a pohyb žeber při dýchání a pátráme po kožních erupcích v interkostálních prostorách (herpes zoster). Na hrudní pateři popi-sujeme změny tvaru (skoliózy, event. gibbus) a vyšetřujeme tonus paraver-tebrálních svalů. Významný je údaj o stavu lopatek (scapula alata?) a lopat-kových svalů (atrofie?) 

Břicho

Břicho vyšetřujeme palpačně, přičemž posuzujeme napěti bříšních svalů, případnou lokální bolestivost či resistenci. Posoudíme hmatnost jater a sle-ziny. Popisujeme stupeň obezity, jizvy po operacích a striae. 

Kožní reflexy břišní:

? epigastrický reflex      Th 7-8

? mesogastrický reflex   Th9-10 

? hypogastrický reflex   Th 11-12

vyvoláváme drážděním kůže bříšní stěny ostrým předmětem směrem ke střední čáře (obr. 7).

Mediopubický reflex se vybavuje poklepem na symfýzu.  Má horní odpověď (stah břišních svalů jak při kožních reflexech Th 7-12) a dolní odpověď (addukce stehen). U centrálních obrn vyhasíná horní, zvyšuje se dolní odpověď (disociace kožních a šlachových reflexů u centrálních obrn). 

Kremasterový reflex (L1-2) se vybavuje drážděním kůže vnitřní strany steh-na a normální odpovědí je vzestup varlete na straně dráždění.  Anální reflex (S3-4) vybavujeme drážděním anální sliznice ostrým předmě-tem. Normální odpovědí je kontrakce m. sphincter ani.

Horní končetiny

Popisujeme držení a konfiguraci, souměrnost, trofiku svalů, kůže a adnex, pocení, akrocyanózu, akrohypotermii, jizvy, gangliomy, lipomy a pulzaci a.  radialis. Vyšetřujeme hybnost aktivní a pasivní ve všech segmentech a za-znamenáváme případné rušivé hyperkinézy.

Dále vyšetřujeme tonus a silu svalovou a odpor svalů při pasivním protaže-ní. 

Elementární reflexy posturální (ERP) vyšetřujeme  přerušovanou flexí a ex-tenzí v předlokti se současnou palpací šlachy bicepsu.  Idiomuskulární dráždivost (ID) vyšetřujeme poklepem na vybrané svalové bříško (např. na m. deltoideus) a hodnotíme kontrakci a dekontrakci svalů.  Taxi  vyšetřujeme zkouškou prst - nos, prst - lalůček ušní při zavřených očích a hodnotíme přesnost pohybu. 

Diadochokinézu vyšetřujeme rychlými střídavými pohyby rukou (pronace-supinace, flexe-extenze). Hodnotíme plynulost, rychlost a případné  zaostá-vání jedné ruky.

Reflexy (Obr. 8-11):

? bicipitový reflex (C5) se vybavuje poklepem kladívka na šlachu m. biceps brachii či lacertus fibrosus při semiflexi předlokti. Fyziologickou odpovědí je flexe předlokti.

? tricipitový reflex (C7) vybavujeme poklepem na šlachu m. triceps brachii při semiflexi předlokti. Odověďí je extenze předlokti.  ? pronační reflexy, styloradiální a styloulnární (C6)  vybyvujeme poklepem na capitulum radii či processus styloideus ulnae při semipronaci předlok-tí. Odpovědí je lehká  pronace předloktí.

? reflex flexorů prstů (C8) vybavujeme poklepem na šlachy flexorů ruky při mírné dorzální flexi ruky. odpověď: flexe prstů.

U všech reflexů hodnotíme výbavnost (areflexie, hyporeflexie, hyperreflexie, klonus) a symetričnost vybavených reflexů.

Pyramidové jevy paretické (“zánikové”):

? Mingazzini: nemocný aktivně předpaží horní končetiny a hodnotíme eventuální pokles HK  (popř. v cm/min.).

? Rusecký: nemocný provádí maximální dorzální flexe rukou v zápěsti, na straně léze pozorujeme pokles ruky či nedokonalou flexi.  ? Hanzal: při předpažených horních končetinách pozorujeme přepadávání ruky.

? Dufour (Dufour-Babinski): nemocný provádí supinaci rukou v předpažení a na straně parézy nedotahuje, na straně parézy se ruka přetáčí do pro-nace. Jde o oslabení supinátorů a o jev pareticko-spastický.  ? Barré (fenomén roztažených prstů): na straně léze je roztažení prstů ne-dokonalé.

Pyramidové jevy spastické (“iritační”):

? Trömner (obr.12): vybavuje se brnknutím na bříško posledního článku prostředního prstu při fixovaném prostředním článku. Patologickou odpo-věďí je flexe posledního článku až opozice palce.

? Hoffmann (obr.13): vybavuje se obdobně jako Trömner, ale brnkneme na nehtovou stranu posledního článku prostředního prstu. Patologickou od-pověďí je flexe posledního článku až opozice palce.

? Juster: jde o obdobu Babinského reflexu na dolních končetinách. Dráždě-ním hypotenaru ostrým předmětem se v patologickém případu vyvolává addukce a opozice palce.

? dlaňobradový (palmomentální) reflex (Marinesco-Radovici (obr. 14): po ostrém dráždění thenaru pozorujeme záškub svalů brady.

Dolní končetiny

Jak na horních končetinách popisujeme držení, konfiguraci, trofiku svalů a kůže, tonus a silu svalová, hybnost aktivní a pasivní, ERP, ID, taxi a diado-chokinézu, hyperkinézy. Dále pak pulzace a. femoralis, a. poplitea, a. dor-salis pedis.

Reflexy:

? patelární reflex (L2-4) vybavujeme poklepem na šlachu m. quadriceps femoris, fyziologickou odpovědí je extenze bérce (obr.15).  ? reflex adduktorový (L2-L4) vyvoláme poklepem na vnitřní epicondylus fe-moru a odpovědí je addukce stehna.

? tibio-femoro-posteriorní reflex (TFP, L4-S1) vybavujeme poklepem na šlachu m. semitendinosus a semimembranaceus přes přiložený vlastní prst, kterým cítíme náskok šlachy.

? peroneo-femoro-posteriorní reflex (PFP, L5-S2) vybavujeme poklepem na šlachu    m. biceps femoris a odpovědí je náskok šlachy tohoto svalu.  ? reflex Achillovy šlachy (RAŠ, L5-S2, hlavně S1) vybavujeme poklepem na Achillovou šlachu a odpovědí je plantární flexe nohy (obr. 16).  ? medioplantární reflex (L5-S2, hlavně S1) vyvoláváme poklepem dopro-střed planty a fyziologickou reakcí je plantární flexe nohy.

Výbavnost reflexů vyjadřujeme číselně, vždy pro levou a pravou stranu zvlášť:

0  nevýbavné reflexy

1  výbavné, ale nízké reflexy

2  normální, středně výbavné reflexy

3  zvýšená reflexní odpověď

4  patologicky zvýšené reflexy, často klonus

Pyramidové jevy paretické (“zánikové”):

? Mingazzini: vyšetřujeme v poloze naznak, dolní končetiny jsou flektovány v kyčli a kolenou do pravého úhlu. Patologicky je pokles stehna i bérce.  ? Barré I: vyšetřuje se vleže na břiše a bérce svírají se stehny  pravý úhel. 

Patologický je pokles bérce.

? Barré II: nemocný přitahuje paty k hýždím. Při centrální paréze  na ne-mocné straně nedotahuje.

? Barré III: snažíme se flektované bérce extendovat proti odporu nemocné-ho. Na straně  parézy je odpor slabší.

? Fenomén šikmých bérců (Hrbek): bérce svírají s podložkou úhel 45 stup-ňů, na straně parézy dochází k poklesu.

Pyramidové jevy spastické (“iritační”):

Extenční: (patologická odpověď: extenze palce nohy)

? Babinski: ostré podráždění zevní strany plosky nohou, obloukovitě pod palec vyvolává při pyramidové lézi táhlou, tonickou extenzi, tj. dorzální flexi palce. Někdy dochází současně k roztažení prstců a ke kontrakci m. 

tensor fasciae latae (Brissaudův příznak). Obr.17

? Siccard: spontánní, permanentní Babinski.

? Další reflexy jsou modifikací Babinského reflexu a patologickou odpovědí je vždy extenze palce.

? Chaddok: dráždění kolem zevního malleolu

? Oppenheim (obr. 18): dráždění přední strany tibie tlakem palce a ukazo-váku,  jedeme po přední straně tibie směrem k nártu.  ? Gordon: hnětení m. triceps surae (obr. 18)

? Schäfer: hnětení šlachy Achillovy

Flekční: (patologická odpověď: flexe palce nohy)

? Rossolimo: poklep pod bříšky prstců nohy (obr.19)

? Žukovskij-Kornilov: poklep doprostřed planty

? Menděl-Bechtěrev: poklep na os cuboideum (obr. 20)

Napínací manévry: 

? Laségue: vleže na zádech zvedáme natažené dolní končetiny do pravého úhlu. Vyšetřuje se jednostranně i oboustranně. Patologickou reakcí je bolest v průběhu n. ischiadicus a omezení popsaného pohybu.  ? Bragard: provádí se jak Laségue, ale současně provádíme dozální flexi nohy (akcentovaný Laségue).

Meningeální příznaky

? Brudzinski I: (pasivní předklon hlavy vyvolává flexi v kolenou)

? Brudzinski II: (flexe v kolenou při tlaku na lícní kost)

? Brudzinski III: (ohnutí kolen při tlaku na symfýzu).  ? Kernig: flexe v kolenních kloubech při pokusu o posazování anebo eleva-ci extendovaných DKK v kyčelním kloubu.

? Amos (spine signe): pro ztuhlost paravertebrálních svalů nemůže se ne-

mocný bradou dotknout kolen

? Příznak trojnožky: nemocný není schopen sedět bez opory rukou za tru-

pem

BEDERNÍ PÁTEŘ A PÁNEV

Posuzujeme tvar bederní páteře, napřímení lordózy (aplanace), paraver-tebrální tonus, skoliózy, blokády v segmentech.

Vyšetřujeme rozsah předklonu (Thomayer - distance prstů od podlahy při maximálním předklonu), inklinace, záklon, rotace. Popisujeme tvar a posta-vení pánve, pohyb zadních spin při předklonu. Poklepová a palpační boles-tivost trnů, příčných výběžků a vazů.

Stoj

Romberg I: rozkročmo, otevřené očí

Romberg II: stoj spojný, úzká baze, otevřené očí

Romberg III: úzká baze a zavřené očí

Hodnotíme titubace, pády, směr deviací, vliv postavení hlavy deviace a pá-dy.

Chůze

Chůze I: jako obvykle

Chůze II: zavřené očí

Někdy zkoušíme chůzi po čáře při zavřených očích, chůze po čtyřech, pro-vazolezeckou chůzi.

Chůze (ev. poskoky) po patách a po špičkách: při lézi kořene L5 nemůže nemocný chodit po patách (noha přepadává do plantární flexe), při lézi S1 nemůže chodit po špičkách (nemůže zvedat paty).

Povrchová a hluboká citlivosti

Vyšetříme citlivost povrchovou (obr. 21, 22) na podnět bolestivý, dotekový, tepelný (teplo, chlad) a citlivost hlubokou (proprioceptivní): pohybocit, polo-hocit. Dále pak vyšetřujeme některé integrované kvality citlivosti, vyžadující intaktnost i vyšších etáží povrchní a hluboké somestézie a propriocepce: dermolexii (schopnost rozeznat písmena, čísla a tvary psané ostrým před-měten na kůži), diskriminační čití (schopnost samostatně rozlišovat 2 sou-časně drážděné body na povrchu kůže), vibrační čití (pallestézii) přikládá-ním rozechvělé ladičky na periost, stereognózii (schopnost hmatem roze-znávat tvar a kvalitu předmětů), odhad váhy předmětů. 

Souhrn anamnézy

V první části uvádíme hlavní symptom anebo syndrom, pro který nemocný přichází na ambulantní vyšetření anebo k hospitalisaci.  Např.: “4Oti letý dělník byl pohotovostní službou přivezen na naši ambulanci pro náhle vzniklou slabost levostranných končetin” Další část obsahuje všechna další důležitá fakta získaná z anamnézy a zdravotnické dokumentace. Např.: “Vznik potíží kolem 6. hodiny ranní, všiml si poklesu levého koutku ústního, neobratnost levé ruky a podklesávání levé dolní končetiny. Neztratil vědomí, měl jen mírné bolesti hlavy a nevolnost, nezvracel. Nemocný byl 5 let léčen u praktického lékaře pro arteriální hy-pertenzi, medikaci (Trimepranol 10mg ráno a večer) užíval nepravidelně, na kontroly krevního tlaku docházel 1x za 3 měsíce. Nebyl nikdy hospitalizo-ván, jiné zdravotní potíže neměl“.

SOUHRN OBJEKTIVNÍHO NEUROLOGICKÉHO NÁLEZU

Symptomatický či syndromologický závěr: 

(např.:”levostranná centrální hemiparéza, homolaterální hemihypestézie včetně obličeje, homolaterální centrální paréza n. VII a XII, mozečkový syn-drom, syndrom nitrolební hypertenze atd.)

Topický závěr:

Snažíme se o co nejpřesnější určení lokalizaci léze CNS podle:

? topografie (vertikální, horizontální, lateralizace)

? typu postižení 

? převážně postiženého systému.

Topografie:

Supratentoriální: vlevo či vpravo, mozkové nervy I a II, dominantní či nedo-minantní hemisféra, mozková kůra, postižený lalok, podkoří, event. corpus callosum, limbické struktury, thalamus, hypothalamus, hypofýza, epithala-mus aj.

Infratentoriální: vlevo či vpravo, mozkové nervy III až XII, mozkový kmen, mesencefalon, pons, mozeček, prodloužená mícha aj.)

Míšní: vlevo či vpravo, krční, hrudní, bederní mícha, konus, epikonus, intu-mescence, hemisyndrom, transverzální léze, zadní provazce, postranní pro-vazce,  zadní rohy, oblast a. spinalis anterior, pericentrálně aj.

Léze periferní: přední rohy, kořeny a spinální ganglia, plexy, periferní nervy, 

neuromuskulární spojka, sval

Typ postižení

Ložiskové (fokální), víceložiskové (multifokální), difúzní, kombinace výše 

uvedených možností

Vazba k některému systému

Pyramidový systém, extrapyramidový systém, somatosensitivní systém atd.  V uvedeném případě uzavíráme, že jde o ložiskovou supratentoriální lézi v oblasti pravé mozkové hemisféry s převážným postižením pyramidového a somatosensitivního systému.

ETIOPATOGENETICKÝ ROZBOR

Snažíme se o zařazení nemocného do některé z hlavních etiologických ka-tegorií:

? cerebrovaskulární 

? infekční 

? neoplastická 

? degenerativní

? imunologická

? demyelinizační

? genetická

? metabolická 

? vývojová - kongenitální

? psychogenní

? toxicko-nutritivní aj.

V uvedeném případě zařazujeme nemocného do kategorie cerebrovaskulár-ních onemocnění.

Diferenciálně diagnostický rozbor

V rámci cerebrovaskulárních onemocnění  u mladého nemocného nesyste-maticky léčenou arteriální hypertenzí přichází v úvahu ischemická či he-morhagická cévní mozková příhoda. Poměrně dobrý klinický stav (nemocný je při vědomí, orientován a nezvrací) svědčí spíše pro lézi ischemickou než hemorhagickou. Nelze však jednoznačně vyloučit jiná příčina (první projev mozkového nádoru, komplikace traumatu v minulosti apod.).  Z těchto závěrů vyplývá další diagnostický postup: biochemický screening, rtg srdce a plic, rtg lbi, EKG, interní vyšetření, oční pozadí, EEG, ultrasono-grafie magistrálních tepen, popř. transtorakální a transesofagální ultrazvu-kové vyšetření. Podle výsledků a klinického průběhu pak event. indikujeme CT, MRI, karotickou angiografie či panangiografii atd.  Léčba je vždy výsledkem uvedených rozborů. Ve zvoleném případě navrhu-jeme iniciálně léčbu konservativní (vazoaktivní léky, antiagregancia, reolo-gika event. antiedematika, léčba hypertenze, rehydratace, nutriční podpora, včasná rehabilitace atd.). Podle výsledků uvedených vyšetření pak přichází v úvahu léčba chirurgická např. endarteriektomie, evakuace hematomu apod.).

NEUROLOGICKÉ VYŠETŘENÍ NEMOCNÝCH V BEZVĚDOMÍ

Poruchy vědomí patří ke stavům signalizujícícm přímé ohrožení života a prvním úkolem lékaře je posouzení vitálních funkcí a podle potřeby bezod-kladná reanimace. Primárním cílem dalšího vyšetřování oběhově a ventilač-ně zajištěného komatózního nemocného je určení příčin bezvědomí.  Podrobným komplexním vyšetřením (interní a neurologické vyšetření, EKG, rentgenové vyšetření lebky, srdce a plic, břicha a končetin, popř. ultrazvu-kové vyšetření břicha, přívodních mozkových tepen, intrakraniálních tepen, EEG, CT, ev. MRI, oční pozadí, likvorové vyšetření a samozřejmě komplet-ního biochemického vyšetření séra, toxikologické vyšetření zvratků, moče a séra atd.). se většinou podaří zařadit nemocného do jedné ze 4 hlavních etiologických skupin bezvědomí. Uvádíme základní klinické jednotky.

1. Primárně cerebrální bezvědomí

Kraniocerebrální traumata a jejich komplikace, ischemické a hemorhagické mozkové příhody, zvl. subarachnoideální krvácení, flebotrombózy a trom-boflebitídy mozkových žil a splavů, zánětlivá onemocnění mozku a mening, expansivní procesy nitrolební, komplikace systémových onemocnění (např.  Lupus erytematodes aj.), eklampsie, jiné příčinyx nitrolební hypertenze (akutní hydrocefalus, pseudotumor mozku aj).

2. Extracerebrální příčiny bezvědomí

Kardiovaskulálrní poruchy (dekompenzace, maligní arytmie, infarkt myokar-du), šok, hypoventilační hypoxémie, onemocnění plíc aj.

3. Endogenní intoxikace

Hyper- a hypoglykemické koma, coma hepaticum, hypokaliemické a hy-pochloremické koma, koma uremické, eklampsie, insuficience nadledvinek, hyperparathyreoidní krize, jiné metabolické poruchy aj.

4. Exogenní intoxikace

Fyzikální a chemické příčiny, CO, alkohol, hypnotika, sedativa, psychofar-maka, těžké kovy, insekticidy, kyanové sloučeniny aj.  Jaké jsou úlohy neurologa, člena lékařského týmu, který se podílí na dia-gnostice, diferenciální diagnostice a na sledování nemocných s poruchou vědomí?

Běžné neurologické vyšetření je u nemocných v bezvědomí nedostatečné, protože řada příznaků u nemocných v bezvědomí se vyskytuje vyhradně u komatózních stavů. Právě schopnost neurologa správně hodnotit všechny příznaky u komatózních stavů je vysvědčením jeho diagnostické zdatnosti.  Pouze velmi vzdělaný neurolog je schopen být skutečným přínosem pro dia-gnostický tým, zabývajícího se stavy bezvědomí.

S rozvojem intenzivní medicíny došlo v oblasti semiologie komatózních sta-vů k celé řadě nových poznatků a obor neurologie má velké zásluhy na zpřesnění klasifikace stavů bezvědomí a diagnostických postupů.  Co by měl dobrý neurolog umět hodnotit u komatózních nemocných? Dopo-ručujeme návrh Drábka (1985):

1. Zařadit nemocného do některé škály hloubky bezvědomí

2. Hodnotit diencefalické a kmenové reflexy

3. Hodnotit oční příznaky

4. Hodnotit a popsat poruchy motoriky

5. Hodnotit centrální poruchy dýchání

6. Hodnotit topické příznaky bezvědomí

Jak hodnotí neurolog hloubku bezvědomí?

Podle všech nám dostupných literárních pramenů stanovujeme hloubku bez-vědomí podle reakcí nemocného na verbální, optické, sluchové a nocicep-tivní podněty.

Reakce se ztrácí v pořadí: Verbální - optické - akustické - nociceptivní.  Rozdíl je v tom, zda nemocný reaguje reakcí (variabilní způsob odpovědí), reflexně ( invariabilní odpověď specifická k podnětům) či nereaguje vůbec.  Obecně platí, že u lehčích poruch vědomí (somnolence) je zachována reak-tibilita, tj. variabilní způsob odpovědí. Nemocný je schopen odpovědět dife-rencovaně, je zachována korová integrace.

U těžších poruch vědomí (sopor) je zachována pouze reflexní činnost, jsou zachovány zbytkové kortikální aktivity (mimická reakce, flexe a extenze končetin, únikový pohyb apod.). U nejtěžších poruch vědomí (koma) chybí kortikální aktivita, vidíme dekortikační či decerebrační rigiditu, změny ve-getativních činnosti nebo žádné reakce (ireverzibilní koma).  Podrobnou a přítom poměrně jednoduchou 10ti stupňovou škálu poruch vě-domí navrhl Drábek, podle jehož publikace z roku 1985 je koncipován z vel-ké části další výklad.

Zmíněnou 10ti stupňovou škálu uvádíme ji v lehké modifikaci:

Reakce na slovní výzvu

1.     plné vědomí

2.     somnolence I (pomalejší, často nepřiléhavé odpovědi)

3.     somnolence II (nemocný vyhoví několika jednoduchým výzvám)

4.     somnolence III (nemocný vyhoví jediné slovní výzvě)

5.     somnolence IV - letargie (slovní výzva vyvolává probouzecí či orien-    

        tační reakci - otevrírání očí, otáčení hlavy ke zvuku)

Reakce na bolestivý podnět

6.     sopor (účelné, reflexní  a flekční obranné pohyby končetin, únikové   

        pohyby končetin, mimická reakce)

7.     semikoma (neúčelné flekční a extenční pohyby končetin)

8.     koma I ( dkortikační či decerebrační rigidita)

9.     koma II (vegetativní koma, na bolestivý podnět jen změny dechu a  

        tepu)

10. koma III (žádná reakce, areaktivní, ireverzibilní koma)

Velmi praktická je tzv. “Glasgow Coma Scale” u které se hodnotí otevírání očí (spontánně, na slovní a na bolestivý podnět), schopnost slovní produkce (orientován, desorientace, nesmyslná slova atd.) a motorická reaktivita na slovní a bolestivý podnět (štípání kůže končetin, v axile, nad  sternem).

Glasgow Coma Scale

Otevírání  očí:





spontánně



4




na slovní výzvu


3




na bolestivý podnět

2




neotevře očí


1

Nejlepší slovní odpověď:


orientován a konverzuje  


5


desorientován a konverzuje


4


neadekvátní výrazy a slova


3


nesrozumitelné zvuky



2


žádná slovní odpověď



1

Nejlepší motorická  odpověď:

na slovní výzvu provede žádaný pohyb

6


na bolestivý podnět


lokalizuje bolestivý podnět



5

odtažení končetiny




4

dekortikační odpověď




3

decerebrační odpověď 



2

žádná odpověď




     
1

U nejtěžších poruch je hodnota 3, pacient při plném vědomí dosahuje 15 bodů.

Jedna z těchto škál by měla být nedílnou součástí záznamů RZP.

V této souvislosti stručně k definici některých zvláštních poruch vědomí.

Jako vigilní koma (coma vigile) označujeme stav dlouhodobého bezvědomí, kdy ne-

mocný není schopen jakéhokoliv kontaktu s okolním světem, nepřijímá potravu a musí být 

živen sondou či gastrostomií. Přítom však fázovitě otevírá očí, budí někdy na první pohled 

dojem bdělého. Jsou přitomny primitivní automatismy, úchop, žvýkací automatismy, sací 

reflex je výbavný, pasivně nastavené polohy končetin dlouho přetrvávají.

Když u takového nemocného vidíme současně extremní svalové hypertonie (většinou 

flekční na horních, extenční na dolních končetinách) hovoříme o apalickém syndromu. 

Morfologicky jde o difúzní kortikální léze při intaktních funkcích mozkového kmene. 

Trvá-li takový stav velmi douho, hovříme o persistujícím vegetativním stavu. Doba pře-

žití je různá. V literatuře byl zaznamnenán případ ženy, která v tomto stavu žila 47 let.

O „locked in syndromu“ hovoříme tehdy, kdy nemocný je kvadruplegický v důsledku 

léze ventrálního pontu. Nemocný není schopen mluvit (obrna mluvidel), ale slyší a rozumí, 

kortikální činnost je zachována. Takový nemocný je schopen komunikovat tak, že např. na 

cílené dotazy odpovídá otevřením (ano) či zavřením očí (ne), protože jsou zachována 

okohybné funkce mesencefalu. 

Když nemocný odpovídá na nociceptivní podněty dekortikační (flexe horních, extenze 

dolních končetin) či decerebrační odpovědi (extenze horních i dolních končetin) jde léze 

nad nc. ruber (dekortikace) či léze mezi nc. ruber a vestibulárními jádry (decerebrace).

Diencefalické a kmenové reflexy

Velký diagnostikcý význam má tzv. ciliospinální (algogenní pupilární) reflex. Bolestivým 

drážděním kůže pod klíční kostí a v obličeji vyvoláváme dilataci zornic o 1-2 mm. Pokud 

nejde o přímou lézi mozkového kmene, je tento relex výbavný z obou míst. Léze kmenová 

způsobuje jeho nevýbavnost z obličeje a drážděním kůže horního hrudníku je výbavný 

(průběh vláken přes plwexus sympathicus k m. dilatator pupillae).

Okulokefalické reflexy (OKR) vertikální a horizontální testují intaktnost okohybné inervace 

mesencefalické a pontinní. Při vertikálních a horizontálních pasivních pohybech hlavy do-

chází k pomalým inverzním pohybům očních bulbů. Afunkcí mozkové kůry vidíme tzv. fe-

nomén panenky, bulby zůstávají v inverzní poloze (napři při pohybu hlavy doleva zůstávají 

bulby vpravo a naopak, jak u hračky, panenky s pohyblivými bulby). U stavů bezvědomí je 

předpokladem takové reakce normální funkce vestibulárních a mesencefalických center 

konjugovaných pohybů bulbů. Dysfunkce těchto center je příčinou chybění těchto reflexů.

Horizontální OKR mohou být hyperaktivní, snižené, vymizelé či disociované.

Hyperaktivní OKR vidíme u difúzních metabolických dysfunkcích hemisfér, u těžkých sub-

arachnoideálních krvácení, u encefalitid, u hemorhagií basálních ganglií. Hyperaktivní 

OKR vylučují poškození mozkového kmene.

Snižení nebo vymizení OKR jedno-či oboustranně svědčí pro rozsáhlé léze především 

pontu a mesencefalu např. v rámci okluze basilární tepny.

Komatózní stavy s poškozením struktur meso-diencefalického pomezí vyvolávají disociaci 

okulokefalických reflexů. Chybí vertikální, jsou však zachovány horizontální OKR. Typický 

je tento nález napři u krvácení do thalamu.

Dále hodnotíme pupilární, korneální, maseterový a okulokardiální reflexy.

Oční příznaky

V bezvědomí jsou očí obvykle zavřené (relaxace levatoru a tonické napěti m.orbicularis 

oculi). Ptóza může být součástí Hornerova syndromu (ptóza, mióza, enoftalmus). 

U komatózního nemocného jsou oční bulby ve středním nebo lehce divergentním posta-

vení. Význam mají konjugované deviace obou bulbů. Horizontální deviace jsou způsobeny 

lézí té hemisféry, na kterou se očí dívají (pohled k ložisku) či druhostrannou lézí pontu 

(pohled od ložiska). Iritační hemisferální ložiska způsobují pohled od ložiska na stranu 

druhou. Vertikální deviace bulbů svědčí pro léze v oblasti meso-diencefalické. Deviace 

dolů jsou příznačné pro thalamická krvácení.

Bloudivé pohyby bulbů jsou příznakem léze kortiko-subkortikální a diencefalické, při lézi 

mozkového kmene nevidíme tento typ spontánních očních pohybů.

Podobný typ spontánních očních pohybů jsou tzv. „ping-pongové“ pohyby bulbů. Bulby se 

pohybují pomalu do krajní polohy, kde někday setrvávají a pak se pomalu vrací do druhé 

krajiní polohy. Pomalá varianta ping-pongových pohybů očních bulbů jsou typické pro 

pontocerebelární léze.

Okulární „bobbing“ (poskakování bulbů) vidíme u kmenových komat, zvl. u lézí dolního 

pontu (krvácení!). Jde o prudké vertikální konjugované pohyby bulbů směrem dolů s po-

malým návratem do střední polohy.

Opsoklonus se projevuje chaotickými, rychlými pohyby bulbů ve více směrech, frekvence 

3-12 pohybů za sekundu. Byl popsán u mozečkových lézí, těžkých encefalitid a u talamic-

kého krvácení.

U lézí tegmentu mesencefalu kolem akveduktu vznikají retraakční a konvergenční nys-

tagmy

Vzácný je tzv. houpačkový nystagmus („see-saw nystagmus“). Jeden bulbu se stáčí naho-

ru a dovnitř, druhý bulbu dolů a zevně.  Podkladem jsou většinou léze spodiny 3. komory.

Poruchy zornic jsou u stavů bezvědomí velmi  pestré. Velmi významné jsou jednostranné 

mydriázy (tlakové poškození n. oculomotorius v rámci laterálního mesencefalického syn-

dromu). Léze pontu (krvácení, větší ischemie) způsobují maximální miózy oboustranně 

(léze pupilodilatačních drah a facilitace pupilokonstrikce). Hippus (střídání mydriázy a mió-

zy zornice) vidíme u difúzních kortiko-sukortikálních lézí.

Hodnocení spontánní motoriky

Ve všech stadiích somnolence je svalový tonus normální. V soporu vidíme často 

tzv.paratonii („Gegenhalten“), obecně zvýšenou svalovou rezistenci při pasivních pohy-

bech. Dalším prohlubováním bezvědomí nastupuje dekortikační (flekční) rigidita a v ko-

matu převažuje decerebrační (extenční) rigidita. V hlubokém komatu převažuje celková 

svalová hypotonie. 

Ve stadiu úvodu do komatu či regrese z komatu můžeme někdy pozorovat diferencované 

pohybové stereotypy (stírací, škrabací pohyby, hravě působící automatismy).

Tzv. „flapping tremor“ (asterixis, Flügelschlagtremor), který se podobá pohybům křídel ptá-

ků, pozorujeme u jaterních a jiných metabolických komat. V hlubším bezvědomí vymizí.

Tzv. „válivé pohyby“ jsou příznakem incipientního mesencefalického komatu.   

Dále pozorujeme flekční a extenční pohyby a křeče, extenční křeče (decerebrační křeče) a 

myoklonie.

Hodnocení poruch dýchání

Posthyperventilační apnoe  svedčí pro oboustrannou dysfunkcí kortikální (metabolické lé-

ze hemisfér). Po 5 hlubokých inspirací a expirací pozorujeme apnoickou pauzu trvající 

déle naž 12 sekund.

Periodické Cheyneovo-Stokesovo dýchání   vzniká při oboustranných hemisferálních lézí 

(capsula interna, bazální ganglia, diencefalon). Střídání hyperventilace (vyšší aktivita re-

spiračních center zvýšenou tenzí CO2  s posthyperventilační apnoe. Často přechází v tzv. 

„lapavé dýchání“.

Centrální neurogenní hyperventilace  je dlouhodobou tachypnoickou hyperpnoí (25 - 70 

dechů za minutu. Vzniká při pontomezencefalických lézích potlačením inhibičních dýcha-

cích mechanismů. Je velmi vzácná.

Rovněž vzácné je tzv. apneustické dýchání.  Po prolongované inspirační křeči následuje 

apnoe. Tzv. cluster breathing (skupinky krátkých inspirací s apnoí) a dýchání s 2-3 sekun-

dovou pauzou na konci vdechu či výdechu jsou variantou apneuistického dýchání. Morfo-

logicky jde o následek lézí tegmenta středního a dolního pontu (např. pontinní infarkty).

Ataktické Biotovo dýchání  se vyznačuje chaotickou respirací s hlubokými a mělkými vde-

chy sledovanými nepravidelnými pauzami. Frekvence dechů často klesá až v apnoi. To-

picky jde o léze retikulární formace prodloužené míchy.

Agonálním typem dýchání je tzv lapavé dýchání („gasping“) s jednotlivými lapavými vde-

chy a apnopickými pauzami různé délky.

Topické hodnocení stavů bezvědomí

Hlavním cílem neurologického vyšetření je podle  předchozích testů lokalizovat příčiny 

bezvědomí do 3 úrovní:

1. supratentoriální expanzivní léze s kompresí retikulární formace mozkového kmene

2. infratentoriální expenazuivní či destruktivní proces přímo komprimující retikulární forma-

ci

3. multifokální, difúzní nebo metabolická poškození mozku, vyvolávající stav bezvědomí 

zásahem do metabolických dějů mozkové kory a mozkového kmene 

VYBRANÉ KAPITOLY POMOCNÝCH VYŠETŘENÍ V NEUROLOGII

NEURORADIOLOGIE

Mozková arteriografie

Nejčastěji prováděným vyšetřením je arteriografie (AG), zobrazování přede-vším hlavových tepen karotického a vertebrálního extra- i intrakraniálního řečiště. V menší míře jsou požadavky na zobrazování cév míšních, mozko-vých splavů a jugulárních žil.

Indikací k mozkové angiografii jsou především primární onemocnění karotic-

kých nebo vertebrálních tepen a jejich intrakraniálních větví: stenózy nej-

častěji arteriosklerotického původu na extrakraniálním úseku tepen, aneury-

zmata a vrozené cévní malformace na větvích intrakraniálních, posttrauma-

tické arteriovenózní píštěle obvykle mezi karotidou a kavernozním sinem, 

průkaz vaskularizace nitrolebních nádorů nebo nádorových stenoz a stano-

vení tzv. klinické smrti, t.j. zániku intrakraniální perfuze cévami při ireverzi-

bilním mozkovém edému.

Míšní angiografie se provádí při podezření z cévních malformací míšních nebo z vaskularizovaných nádorů v páteřním kanálu a v jeho okolí.

Angiografická technika

Spočívá v náplni příslušné cévy nebo skupiny cév rychlou injekcí jodové kontrastní látky (Telebrix, Omnipaque ap.) v množství asi 8-12 ml při ver-tebrální a karotické angiografii, 70-80 ml při injekci do aortálního oblouku, a provedení rychlé série snímků ve dvou na sobě kolmých projekcích, které zachytí náplň kontrastní látkou v arterielním i žilním řečišti.  Injekce kontrastní látky (KL) se v převážné většině případů provádí katetri-začními metodami, obvykle zavedením cévky z a. femoralis za rtg kontroly do příslušné krční části mozkové tepny. Tímto způsobem je možno jednou cévkou katetrizovat po sobě všechny mozkové tepny.

Přímou punkci a. carotis na krku provádíme jen tehdy, jestliže neprůchod-nost tepen na trase z a. femoralis do tepen hlavových nedovolí zavedení cévky.

Dnes již běžně dostupná digitální subtrakční angiografie (DSA) využívá stejné katetrizační techniky. Elektronické digitální zpracování obrazu umož-ní jeho výrazné zesílení a dovolí proto redukci injikovaného množství kon-trastní látky a subtrakci, která odstraní superpozici skeletu přes naplněné cévy. Elektronická subtrakce spočívá v superpozici negativu (masky) rtg ob-razu, provedeného ještě před kontrastní náplní cév, se stejným pozitivním obrazem, na němž jsou již cévy zobrazeny. Výsledkem překrytí negativu s pozitivem je zřetelné zobrazení naplněných cév při vymizení okolních pře-krývajících struktur, zejména kosti.

Míšní angiografie je náročná metoda vzhledem ke složitému cévnímu záso-bení míchy, které vyžaduje katetrizaci řady tepen, z nichž odstupují spinální větve: a. vertebralis a některé další větve a. subclavia, aa. interkostales a lumbales.

Katetrizační metody spolu s digitálními zobrazovacími technikami umožnily provádění tzv. intervenčních endovaskulárních metod na extra i intrakraniál-ních částech mozkových cév. Tak je možno bez složitého chirurgického zá-sahu pomocí odpoutatelných balonků, kovových spirálovitých embolů nebo tuhnoucích akrylátů, uzavřít cévní malformace, karotido-kavernozní píštěl, nebo naopak balonkem dilatovat některé typy stenoz na krčních úsecích tepen. Podobně umožňuje tato metoda lokální fibrinolyzu strepto- nebo uro-kinasou při akutním uzávěru tepen.

Anatomické poznámky

Společná karotida, odstupující vpravo z tr. brachiocephalicus, vlevo samo-statně z aortálního oblouku, se v úrovni úhlu mandibuly větví na zevní a vnitřní karotidu. Významnou větví zevní karotidy z hlediska nitrolební pato-logie je a.meningica media, která vstupuje intrakraniálně, zásobuje svými větvemi tvrdou mozkovou plenu a účastní se na vaskularizaci poměrně čas-tých nitrolebních nádorů, meningeomů. Vnitřní karotida, která vstupuje in-trakraniálně přes canalis caroticus, probíhá syfonovitě podél tureckého sedla v sinus cavernosus, a nad jeho úrovní se větví na a. cerebri anter., probíhající ve střední čáře obloukovitě nazad nad corpus callosum a větví se na mediální straně hemisfér, a na a. cerebri media, jdoucí laterálně do fissura Sylvii (obr. 1, 2, 3, 4). Obě a. cerebri anter. jsou obvykle propojeny prostřednictvím a.communicans anter., karotický systém pak s povodím vertebrobasilárním pomocí a. comm. poster. Obě tyto komunikanty jsou sou-částí anastomotického Willisova okruhu.

Vertebrální tepny odstupují jako první větve z tepen podklíčkových, vstupují intrakraniálně ve for. occipit. magnum, kde se spojují v tepnu basilární. Ta jde při klivu k dorsu tur. sedla, kde se větví v aa. cerebri poster. a aa. cere-belli super., které svými dolními úseky charakteristicky lyrovitě obkružují mozkový kmen. V dolním úseku vydává a. basilaris a. cerebelli anter. a drobnou a. cerebelli anter. infer. (obr. 5, 6, 7, 8).  Z řečiště tepenného proniká KL asi po 5 sec. do hlubokého i povrchního žil-ního systému mozkového, který je zachycen na pozdních snímcích rtg serie.  Zejména velké středočárové žíly, v. cerebri inter., v. striothalamica, amp.  Galleni, jsou důležité při interpretaci angiogramu. Systémem žilních splavů odtéká krev z mozku do extrakraniálních jugulárních žil.

Stenózy hlavových tepen

Jsou daleko nejčastěji arteriosklerotického původu. Predilekčním místem je oblast bifurkace a. carotis comm. na krku. Angiografie se provádí po před-chozím dopplerovském sonografickém vyšetření, které dobře určí rozsah zú-žení, angiografie ovšem lépe zobrazí anatomické i patologické poměry na příslušné arterii i na okolních tepnách a je vyžadována před chirurgickou desobliterací. Méně častá jsou zúžení v odstupu velkých větví z aortálního oblouku a stenozy jiné než arteriosklerotické etiologie, např. tumorozní při nádorech v bezprostředním okolí tepny (obr. 9).

Aneuryzmata a cévní malformace

Mozková angiografie se velmi významně uplatňuje při vyhledávání zdroje subarachnoidálního krvácení. Cévní výdutě, ohrožující nemocného rupturou a krvácením do likvorových prostorů nebo i do mozkového parenchymu, jsou intrakraniálně poměrně časté. Predilekčním místem je oblast a. comm. an-ter. a poster. a větvení a. cerebri med. před vstupem do Sylviovy rýhy. Při angiografii je prokazujeme jako retenci kontrastní látky různé velikosti (mm až cm průměru), v jejich okolí jsou časté spastické projevy na cévách nebo dislokace cév, podmíněné okolním hematomem (obr. 10, 11).  Podobně vrozené cévní malformace mohou vést k nebezpečnému krvácení do mozkového parenchymu. Jsou tvořeny shluky atypicky utvářených cév a velmi často jsou kombinovány s arteriovenozními zkraty, takže při angiogra-fii vidíme současnou náplň tepenného i žilního řečiště. Jsou zásobeny moz-kovými nebo i meningeálními tepnami, odvodné žíly bývají široce varikozně rozšířeny (obr. 12, 13, 14). Posttraumatické arteriovenozní píštěle jsou nej-častěji podmíněny komunikací vnitřní karotidy se sinus cavernosus v místě, kde karotida tímto sinusem prochází. Krev z tepny proniká do sinusu a do žil, do něho ústících, především do v. ophtalmica super. a výrazně je dila-tuje.

Nitrolební expanzivní procesy

Nitrolební nádory, cysty, abscesy a hematomy dislokují cévy z jejich nor-málního anatomického průběhu. Až do objevu CT a nukleárně magnetické resonance (MR) se využívalo angiografie k preoperační lokalizaci těchto ex-panzí. Uvedené moderní metody tuto funkci angiografie nahradily. Angio-grafie se v těchto indikacích dnes někdy provádí ke zjištění rozsahu vasku-larizace tumorů, kterou CT ani MR nedovede posoudit, nebo ke zjištění vztahu nádoru zejména k větším mozkovým tepnám, např. meningeomů při bazi lební (obr. 15 , 16, 17, 18, 19).

Angiografický průkaz mozkové smrti

U nemocných s těžkým poškozením důležitých životních funkcí, které jsou uměle substituovány medikamentózně nebo přístrojově (kardiovask. funkce, dýchání), je za určitých okolností nutno prokázat ireverzibilní, se životem neslučitelné poškození mozku. Podle vyhlášky MZ je k tomu třeba provést mozkovou angiografii injekcí KL do aortálního oblouku. Při tzv. smrti mozku se naplní jen krční úseky mozkových tepen, větve intrakraniální se nezobra-zí (obr. 20). K tomuto ireverzibilnímu zániku perfuze mozkové tkáně dojde tehdy, je-li difuzním edémem mozku podmíněný tlak parenchymu větší, než tlak arterielní. To bývá nejčastěji po ischemickém insultu, po traumatu, zá-stavě srdce nebo dýchání. Tento průkaz se provádí zejména před odběrem orgánů a tkání pro transplantace.

Při mozkové angiografii se mohou vyskytnout komplikace, jako při každém vyšetřením, prováděném jodovými kontrastními látkami. Jsou to především alergické projevy obvykle lehčího rázu (nevolnost, urtika), vyjímečně ovšem i šokový stav s poklesem krevního tlaku. Možnou komplikací během katetri-zace jsou také embolizační příhody při uvolnění sklerotického plátu ze stěny tepen.

Počítačová tomografie mozku a páteře

Dvě Nobelovy ceny, udělené tvůrcům teorie i praktické realizace počítačové tomografie G. N. Hounsfieldovi a A. M. Cormackovi, předznamenaly vstup této převratné zobrazovací metody do praxe, zprvu jen do oblasti mozku, později i do páteře a ostatních částí těla. Rychlý vývoj elektroniky v posled-ních dvaceti letech dovedl metodu k vysoké dokonalosti.  Základní princip metody: svazek rtg záření, kolimovaný do úzké vrstvy, pro-jde objektem v rovině, kolmé na jeho dlouhou osu. Absorbční hodnoty záře-ní, prošlého objektem z rentgenky, která kolem něho rotuje, jsou zazname-nány na protilehlých detektorech ve formě elektrických potenciálů. Mnoho tisíc těchto hodnot je v mozaice vyšetřované vrstvy počítačem zpracováno a zprůměrněno. Získaná data jsou pak rekonstruována v různých stupních še-dé barvy do analogového obrazu, který je možno dále elektronicky zpracovat (obr. 21, 22, 23). Tak např. při rutinním vyšetření je možno v osmi až deseti na sebe navazujících vrstvách širokých 8 mm, rovnoběžných s bazí lební, zobrazit celý mozek. Vyšetření je možno cíleně modifikovat různou šíří vrst-vy (i 1 mm), různým sklonem roviny apod. Ze základních transverzálních vrstev je možno v poněkud nižší kvalitě,než jsou původní obrazy, rekonstru-ovat vstvy v jiných rovinách. Základní výhodou metody je její obrovská citli-vost v rozlišení i minimálních rozdílů absorbcí v měkkých tkáních, interpre-tovaných v Hounsfieldově stupnici šedé barvy, udávající tkáňovou denzitu.  Ta vychází ze základní nulové absorbční hodnoty destilované vody. Moderní přístroje jsou pak schopny identifikovat až 4 tisíce stupňů denzit s vyšší ne-bo nižší než nulovou absorbcí a mohou je objektivně měřit.  Schéma Hounsfieldovy stupnice denzit (jednotek Hj), vycházející z absorbč-ních schopností různých tkání a medií pro rtg paprsky. Nulová je absorbční schopnost vody. Denzita likvoru, normální mozkové tkáně i převážné většiny patologických struktur je přibližně v rozsahu 5 až 100 Hj. Tukové struktury a vzduch mají hodnoty minusové (-80 až -100 Hj).

Vyšetření s kontrastní látkou, speciální výkony

Přes vynikající schopnosti v rozlišování měkkých tkání při nativním CT vy-šetření se v některých případech denzita patologického ložiska prakticky neliší od normální tkáně, je isodenzní. Intravenózní podání jodové kontrast-ní látky (KL) může vést ke zvýšení opacity takového ložiska buď na základě jejího přestupu do tkáně porušenou cévně-mozkovou bariérou patologicky změněných kapilár, nebo zmnoženou vaskularizací ložiska. Běžně se apli-kuje 60 ml KL, při specielní, tzv. bolusové technice, i větší množství. Tato poslední metoda, dynamický sken, se požívá zejména při průkazu drobných hypofyzárních adenomů a spočívá v rychlé i. v. injekci KL a provedení rychlé serie CT vyšetření v tenkých, 1,5 mm širokých koronálních vrstvách tak, aby bylo dynamicky zachyceno plnění žlázy.

Při CT ventrikulo-cisterno-cystografii plníme likvorové cesty nebo patologic-ké dutiny injekcí malého množství neionické KL před CT vyšetřením. Prová-dí se zejména při průkazu komunikace patologických dutin s likvorovými cestami nebo k průkazu případných mechanických blokád likvorových cest, likvorrei a meningokél, v páteřním kanálu k demarkaci tumorózních i jiných intrakanalikulárních lézí. Nemocné, u nichž má být provedeno vyšetření s KL, je třeba odeslat lačné, s uvedením případné alergologické anamnézy.  Za kontroly CT je možno provádět cílenou biopsii, punkci hematomu, absce-sové dutiny nebo cysty. Velmi přesné intervenční výkony intrakraniální - thalamotomie při Parkinsonově chorobě, zavádění elektrod stimulátorů i bi-opsie se provádějí stereotakticky s použitím CT lokalizačních systémů, vyu-žívá jich i Leksellův gama nůž v incisuře (obr. 12).

Cévní léze

Akutní mozkový infarkt: Při uzávěru malé cévy je nález normální zejména v prvních dnech po příhodě. Asi 70% malácií se projeví v prvém týdnu po atace jako hypodenzní ložisko různé velikosti, podle kalibru postižené cévy, někdy s tlakovými změnami na okolních likvorových prostorách. Nálezy jsou obvykle v teritoriu a. cerebri media (obr. 24) a posterior, vzácněji v mozeč-ku, infarkty extrateritoriální (watersheed infarct, Grenzzonneninfarct) jsou na rozhraní těchto teritorií, kde je cévní zásobení chudší. V těchto zónách může dojít k ischémii i při snížení mozkové perfuze z extracerebrálních, např. kardiovaskulárních příčin. Drobné lakunární infarkty milimetrových rozměrů nacházíme někdy mnohočetně, zejména v hlubokých strukturách parietálních laloků (obr. 2). Vznikají podobně jako difuzní hypodenzity peri-ventrikulární u hypertoniků (hypertonické encefalopatie) arteriosklerotickým poškozením velmi drobných cév, ale i při nonhypertenzní arterioloskleroze.  Transitorní ischemické ataky jsou obvykle bez patologického CT nálezu. Z hlediska diferenciální diagnostiky malatického a jiného patologického ložis-ka, zejména tumorozního, je závažný CT obraz dynamického vývoje isché-mie. Drobnější ložisko se na CT projevuje hypodenzitou se zpožděním 24-48 hodin po atace. Objemnější nalácie asi v 15% případů vytvoří určitou ne pří-liš významnou expanzi na komorovém systému, která na rozdíl od expanze tu obvykle do 3 týdnů ustupuje. Ložisko mizí nebo se počíná přeměňovat v hypodenzní gliovou jizvu, která v pozdějším vývoji vytváří trakční změny ve svém okolí, projevující se zejména lokálním rozšířením a deformitou komo-rového systému nebo lokálně artrofickými změnami korovými.  Intrakraniální hemoragie: Parenchymové hemoragie vytvářejí zřetelná ne-pravidelná denzní ložiska, provázená v některých případech perifokálním edémem a tlakovými projevy na komorovém systému (obr. 26, 27). Nejčas-tější hemoragie u hypertoniků obvykle staršího věku jsou lokalizovány v kapsulární oblasti a v krajině bazálních ganglií. V různé lokalizaci jsou he-matomy při krvácení z aneurysmat nebo cévních mozkových malformací. Ty může v některých případech CT vyšetření po podání kontrastní látky přímo zobrazit (obr. 28). I na CT je tu možno často prokázat pruhovité nebo vinuté kalcifikace ve stěně patologicky změněných cév. Mozková angiografie zů-stává ovšem nadále při průkazu zdroje krvácení stále metodou volby.  Subarachnoidální hemoragie: Zdrojem tzv. spontánního subarachnoidální-ho krvácení je daleko nejčastěji ruptura aneurysmatu. Jen v prvních 24 ho-dinách po příhodě je možno na CT prokázat hyperdenzní odlitek likvorových prostorů v různém rozsahu, někdy i hemoragii v parenchymu a mozkových komorách (obr. 29). V pozdějším údobí, asi do 48 hodin po atace vystřídá tuto hyperdenzitu isodenzní náplň cisteren, prakticky jejich vymizení, která je podmíněna již jen příměsí změněné krve v jinak hypodenzní náplni likvo-rové.

Zánětlivé změny: U akutní meningitidy je CT nález negativní. Úkolem to-hoto vyšetření je v těchto případech vyloučení současného zánětlivého lo-žiska v parenchymu.

U subdurálního nebo epidurálního empyemu vytvoří nahromaděný hnis hy-podenzní lem při vnitřní lamině nebo interhemisferálně, obvykle v souvislosti se zánětem v okolí, vedlejších dutinách, mastoideálním výběžku, osteomye-litidě. V prvé fázi mozkového abscesu vidíme v ložisku infekce nepravidel-nou hypodenzitu edematozního a expanzivního charakteru, v niž během hy-pervaskularizované membrány, která podmiňuje charakteristický denzní lem prstenčitého centrálně nekrotického ložiska (obr. 30) po i. v. podání KL. Vi-rové encefalitidyse projeví nepravidelnými solitárními i vícečetnými hypo-denzitami. Při infekci herpetickým virem bývají lokalizovány v okolí Sylviovy fissury a v nekrotické tkáni se vyskytují drobné hemoragie se zvýšenou den-zitou.

Infekce ze skupiny TORCH (toxoplasma, rubeola, cytomegalovirus, herpes) probíhají často již intrauterině a na CT nacházíme už zhojená drobná kalci-fikovaná ložiska po koagulačních nekrozách a granulomech, často uložená periventrikulárně.

Ventrikulomegalie a rozšíření subarachnoidálních prostorů: Dva nejběž-nější typy hydrocefalů vedou k rozšíření komorového systému. Při nekomu-nikujícím (obstruktivním) hydrocefalu kromě dilatace části nebo celého ko-morového systému může CT prokázat příčinu blokády - tumor nebo cystu buď přímo intraventrikulárně, nebo v bezprostředním okolí komory (akve-duktu) s nepřímou tlakovou obstrukcí. Stenózy benigní, jizevnaté, především mokovodu, nemají přímé známky při prostém CT vyšetření, nepřímou znám-kou je dilatace systému nad překážkou a normální nebo menší rozměr od-dílu pod její úrovní. Důležitým projevem aktivního obstruktivního hydrocefalu je na CT patrná periventrikulární hypodenzita, obvykle při frontálních rozích, podmíněná přestupem likvoru do parenchymu při ruptuře ependymu v dis-tendované komoře (obr. 31).

Při komunikujícím (hyporesorbčním) hydrocefalu jsou rozšířeny všechny části komorového systému.

Výraznou ventrikulomegalii obvykle provázenou i korovou atrofií s širokými subarachnoidálními prostory nacházíme při CT vyšetření často jako nespe-cifickou známku řady onemocnění, vedoucích k redukci mozkového paren-chymu, především při difuzních arteriosklerotických změnách, hypertenzi, Alzheimerově chorobě, postkontuzních stavech apod. (obr. 32).  Mozkové nádory: Počítačová tomografie přinesla zásadní obrat v diagnosti-ce, lokalizaci a diferenciaci intrakraniálních lézí. Umožnila včasné a rychlé stanovení diagnozy i určení terapeutických postupů, sledování pooperačního nebo postiradiačního průběhu i průkaz případných recidiv. V řadě případů poskytla i možnost druhové klasifikace tumorů. U převážné většiny mozko-vých tumorů provádíme jak nativní, tak pokontrastní CT vyšetření.  Uvedeme jen nejběžnější druhy a formy těchto nádorů.  Glioblastomy představují nejčastěji nálezy gliových tumorů u nemocných středního a staršího věku. Při CT vyšetření prokazujeme nepravidelné ex-pandující uzly smíšených denzit, někdy s hemoragiemi nebo centrálními nekrozami, po kontrastní látce pak okrajové denzní lemy s výrazným edé-mem v okolí (obr. 33,34). Nález těchto prstenčitých denzit představuje ne-specifické změny, velmi podobné nálezy nacházíme u mozkových abscesů, i starších malatických ložisek.

Skupina astrocytomů vytváří obvykle nepravidelnou hypodenzitu, u infiltra-tivních typů jen s malými expanzivními projevy, při pokontrastním vyšetření se tumor jen vyjímečně výrazněji opacifikuje. Mohou nastat diferenciálně diagnostické potíže při odlišení od změn ischemických. Kontrolní vyšetření po odstupu tří týdnů prokáže redukci ložiska a jeho expanze u změn ische-mického původu.

Meningeomy jsou vůbec nejčastějšími nitrolebními nádory. Jejich charakte-ristické formy představují ohraničené hyperdenzní uzly s kalcifikacemi, ulo-žené na predilekčních místech parafalxově, na konvexitě, v olfaktorní oblas-ti, parasellárně i v zadní jámě lební. Po KL se obvykle dokonale opacifikují (obr. 35, 36, 37). Existuje ovšem celá škála meningeomů atypických: en plaque, cystických, isodenzních, s mnohočetnými uzly apod.  Nejčastějšími nitrolebními neurinomy jsou nádory, vycházející ze statoa-kustického nervu. Na CT se diagnostikují dobře větší uzly, které vytvářejí ohraničené útvary při rozšířeném vnitřním zvukovodu. Větším diagnostickým problémem jsou drobné neurinomy intrakanalikulární nebo s jen malou ex-trakanalikulární částí. Tyto tumory, dříve na CT obtížně diagnostikovatelné za pomoci malé vzduchové náplně pontocerebelární cisterny, dnes velmi su-veréně řeší MR po podání gadoliniové KL.

Hypofyzární adenomy jsou častou indikací k CT vyšetření. Vytvářejí smíše-nou denzitu v rozšířeném tureckém sedle, z něhož se často šíří extrasellár-ně (obr. 38, 39). Po KL se s vyjímkou případné nekrotické části opacifikují.  Malé endokrinně aktivní mikroadenomy nejsou obvyklou vyšetřovací techni-kou prokazatelné. Vyšetření s náročnějším bolusovým podáním KL je indiko-váno u nemocných s pozitivním endokrinologickým nálezem.  Ze skupiny dysontogenetických tumorů uvádíme jen relativně časté supra-sellární kraniofaryngeomy, obvykle cystické s kalcifikacemi, a dobře dia-gnostikovatelné lipomy s nápadnou denzitou záporných denzitních hodnot, uložené nejčastěji v oblasti corpus callosum, epidermoidy nebo dermoidy s hypodenzitou nízkých pozitivních hodnot.

Nádorové metastázy v mozku, solitární i mnohočetné, jsou častým nálezem při CT vyšetření. V jejich okolí je obvykle výrazný edém, samotné ložisko metastatické může být patrné až po podání KL (obr. 40).  Nejběžnější intrakraniální cystou je cysta arachnoidální. Jde o charakteris-tický, jen někdy expandující útvar s likvorovou denzitou, nejčastěji lokalizo-vaný při pólu temporálního laloku, někdy suprasellárně nebo v incisuře (obr.  41).

Traumatické změny: Parenchymová kontuzní ložiska mohou být hypodenz-ní, edematozního typu, denzní, hemoragická nebo smíšená (obr. 42). Těž-kou komplikaci představuje difuzní mozkový edém, poranění v temporálním laloku může vést k tlakovým změnám v oblasti incisura tentorií, descendent-ní herniaci, projevující se deformitou a obliterací cisterny 1. quadrigeminae.  Akutní subdurální hematom při žilním krvácení vytvoří denzní extrace-rebrální lem nejčastěji při laterální konvexitě ale i subteporálně, interhe-misferálně a při horní ploše tentoria. Při bilaterálním hematomu může být jinak obvyklá dislokace komor nenápadná nebo chybět.  Hematom epidurální při tepenném krvácení vytváří charakteristickou čoč-kovitou bikonvexní hyperdenzitu při vnitřní lamině (obr. 43).  Během dvou až tří týdnů se zprvu hyperdenzní hematom mění v někdy ob-tížně prokazatelný hematom isodenzní, u něhož vyšetření po KL může pro-kázat denzní lem vytvářející se membrány. Po této isodenzní fázi se chro-nicky hematom mění v hypodenzní tekutinovou kolekci, z počátku někdy s hyperdenzním sedimentem (obr. 44) nebo zbytky denzních koagul.  Při penetrujících poraněních mozku ukáže CT dislokované kostní fragmenty, cizí tělesa a parenchymové hemoragie (obr. 45, 46, 47).  Často velmi jemné fisury na bazi lební i fisury, probíhající v rovině vyšetřo-vané vrstvy, CT vyšetření neodhalí.

CT páteře a míchy

Daleko nejčastější indikací k CT vyšetření páteře jsou léze meziobratlo-vých plotének, obvykle v dolní bederní krajině. Diagnostická senzitivita to-hoto vyšetření je stejná jako u perimyelografie a odhalí asi 95% herniací meziobratlových disků. Rozsah extruze ploténky, která má denzitu obvykle o něco vyšší než je denzita durálního vaku, vycestovalý sekvestr do páteřního kanálu, hernie zasahující do for. intervertebrale nebo extraforaminálně k laterálnímu okraji obratlového těla (obr. 49), jsou dobře patrné.  Spíše výjimečně je herniovaný nucleus pulposus isodenzní s obsahem pá-teřního kanálu a není dobře identifikovatelný. Stejné potíže s isodenzní jiz-vou mohou být při předpokládané recidivě u pooperačních stavů. V tako-výchto případech je třeba provést vyšetření po předchozím intratékálním podání malého množství neionické kontrastní látky.

CT velmi suveréně odhalí vrozené i získané stenózy páteřního kanálu (obr.  5O), osteofyty při degenerativních spondylo-osteochondrotických změnách, prominující do páteřního kanálu a for. intervertebrale, které vedou ke stenó-zujícím a útlakovým změnám na míše a nervových kořenech (obr. 51).  Podobně je významná role CT i při hodnocení traumatických změn na páteři.  Tam umožní především identifikaci úlomků, vysunutých do páteřního kanálu (obr. 52, 53).

U kostních tumorů, postihujících obratle, a nádorových metastáz, je hod-nota CT vyšetření dána rovněž především možností průkazu jejich šíření dovnitř páteřního kanálu nebo paravertebrálně. Podobným diagnostickým přínosem je CT u spondylitid a umožňuje posouzení případného epidurální-ho nebo paravertebrálního abscesu.

U míšních a extramedulárních tumorů a cyst nepřináší nativní CT vý-znamnější informace, jen někdy je možno prokázat tlakovou usurou rozšíře-ný páteřní kanál. Jen vyšetření po intratékální aplikaci KL (3-5 ml) je schop-no odlišit intra- a extrameduálrní tumor. Zcela dominantní postavení v této oblasti ovšem zaujímá megnetická resonance.

Legenda k obrázkům

Obr. 1

Schéma arteriografie pravé a.carot.int. v AP proj.

1.očnice, 2. a.carot.int., 3. a. cerebri anter., 4. rr. frontoorbit., 5. a. fronto-

polaris, 6.a. pericallosa, 7. rr. centrales, 8. a.callosomargin., 9. a.cerebri 

med., 10. rr.striati, 11. rr.tempor. poster, 12. rr.parietales, 13. a.gyri angul., 

14. a.chorioidea anter.

Obr. 2

Schéma arteriografie a.carot. int. v bočné proj.

1. os frontale 2. os parietale, 3. sinus front., 4. sinus maxill., 5. a. carot. 

int., 6. a. ophtalm., 7. a. cerebri anter., 8. a.pericallosa, 9. rr. centrales, 10. 

rr. praecunei, 11. rr. parietookcipit., 12. a. callosomargin., 13. 

a.frontopolaris, 14. a.cerebri med., 15. r.frontalis asc., 16. a.gyri angul., 17. 

rr. temporales poster., 18. rr. pariet. poster., 19. r. praecentralis, 20. r. cent-

ralis, 21. a. chorioidea poster., 22. a. communicans poster., 23. a. cerebri poster.

Obr. 3

Normální levostr. karotický angiogram v AP proj.

Obr. 4

Normální karot. angiogram v bočné projekci.

Obr. 5

Schéma pravostr. vertebrální angiografie v AP proj.

1. očnice, 2. a.vertebr. dx, 3. a. basilaris, 4.a. cerebelli infer. poster., 5. r. 

medialis, 6.a. cerebelli infer, anter., 7.a. cerebelli super., 8. r. later., 9. 

rr.mediales, 10. a. cerebri poster., 11. rr. temporales, 12. rr. occipitales, 13. 

rr. chorioidei poster.

Obr. 6

Schéma vertebrální angiografie v bočné proj.

1.
sella tur., 2. arcus atlantis, 3.a. vertebr., 4. a. basilaris, 5. r. meningealis, 

6.a. cerebelli infer. poster., 7.a. cerebelli super., 8. r. med., 9. r. later., 10. 

a. comm. poster., 11. a. cerebri poster., 12. r. chorioideus poster. med., 13. 

r. chorioid. poster. later., 14. rr. centrales, 15.rr. tempor., 16. rr. occipitales

Obr. 7.

Normální vertebrální angiogram v AP proj.

Obr. 8.

Normální vertebrální angiogram v bočné proj.

Obr. 9.

Karotická AG, bočná proj. Cirkulární arteriosklerot. stenoza krčního úseku a.  carot. int. nad bifurkací a. carot. comm.

Obr. 10

Karot. AG vpravo. Velké vakovité aneuryzma v bifurkaci a. cerebri med.  Dislokace této tepny a jejich větví vzhůru a med. i přesun a. cer. anter ze střed. čáry doleva jsou podmíněny hematomem v parenchymu tempor. laloku po ruptuře aneuryzmatu.

Obr. 11.

Karot. AG, bočná proj. Velké laločnaté aneuryzma v odstupu a. comm. pos-ter.

Obr. 12, 13, 14

Serie AG vyšetření u nemocného s cévní arteriovenozní malformací. Dilato-

vané větve systému a. cer. med. při karot. AG zásobují rozsáhlou síť mal-

formovaných cév v okcipit. a pariet. krajině (obr. 12). Zkratem se plní mo-

hutně varikózně rozšířená odvodná žíla (obr. 13). Na zásobení malformace 

se podílejí také a. cerebri poster., plnící se při vertebrál. AG (obr.14). Viz 

obr.28

Obr. 15, 16

Karot. AG vlevo v obou proj. Nádorová expanze bez patolog. vaskularizace v tempor. laloku. Elevace větví a. cer. med v obou proj., přesun a. cer. an-ter. doprava.

Obr. 17, 18

Karot. AG vlevo v obou proj. Nádorová expanze v bazálních med. částech front. laloku. Dolní úsek pericall. arterie je vysunut nazad, přetlačen dopra-va, její front. větve obloukovitě konturují horní okraj expandujícího tumoru, v němž jsou drobné patologické nádorové cévy.

Obr. 19

Selektivní AG a. carot. externa. Rozšířené větve a. meningica med. zásobují nápadně vaskularizovaný uzel meningeomu ve frontopariet. krajině. Cévy v něm jsou radiálně uspořádány (sun burst), nádor se začíná kontraastní lát-kou homogeně opacifikovat (nádorový stain).

Obr. 20

Stanovení mozkové smrti. Vstřik KL do aortál.oblouku. Plní se jen krční úsek mozkových tepen a větve a. carot. ext., není náplň větví intrakraniálních.  Vlevo defekt v kalvě po operaci posttraumt. hematomu v mozku.

Obr. 21, 22, 23

Tři vrstvy normálního nativního CT mozku. Vrstva v úrovni postr. komor a III.  komory (obr.21). Symetrické front. oddíly postr. komor, III. komora ve střed.  čáře. Podkovovitá cisterna laminae quadrigeminae konturuje mozk. kmen v krajině incisura tentorii. Cella med. postr. komor s kalcifikacemi v chorioid.  plexech ve vyšší vrstvě (obr. 22), ve střed. čáře subarachn. prostory při horní části vermis cerebelli. Na nejhořejší vrstvě (obr. 23) povrch obou moz-kových hemisfér s pravidelnou gyrifikací.

Obr. 24

Nativní CT mozku. Mozková ischémie čerstvá. Rozsáhlá ohraničená hypo-denzita vlevo, odpovídající rozsahu zásobení a. cer. media, která je uzavře-na trombem. Přesun komor doprava, vpravo artrofické změny s rozšířením subarachn. prostorů.

Obr. 25

Nativní CT. Menší malatická hypodenzní lakuna v typické lokalizaci v caps.  int. vlevo staršího data s mírnou trakční dilatací postr. komory.  Obr. 26.

Nativní CT. Rozsáhlý denzní hematom vlevo temporopariet. u hypertonika. 

Dislokace komor doprava.

Obr. 27.

Nativní CT. Spontánní subependymální hemoragie po obvodu postr. komor.

Obr. 28.

CT mozku po i. v. injekci KL. V parietookcipit. krajině vlevo, v menší míře i vpravo, jsou skupiny širokých lineárně probíhajících denzit. Jde o opacifiko-vané cévy a-v malformace (viz AG obr. 12,13,14 u téhož nem.) Obr. 29.

Nativní CT. Subarachnoidální krvácení po ruptuře aneuryzmatu na a. comm.  anter. Subarachn. prostory interhemisfer., ve fossa Sylvii, bilater. front. a více vlevo pariet. jsou vyplněny denzní krví. Něco krve je také ve III. komoře a v okcipit. rozích postr. komor. Širší komor. systém při blokádě zadní části III. komory koaguly.

Obr.30

CT po i. v. podání KL. Mozkový absces vlevo front. se subdurál. empyémem v okolí. Frontopolárně je oválné ložisko s hladkým denzním lemem, centrální hypodenzitou a edémem v okolí. Extracerebr. při vnitřní lamině je široký septovaný pruh empyému v subdur. prostoru.

Obr. 31

Velký supratentor. hydrocefalus s periventrik. edémem front. při benigní stenóze akveduktu u kojence.

Obr. 32

Ventrikulomegalie a rozšíření subarachn. protorů při difúzní mozkové atrofii.

Obr. 33

CT po i. v. inj. KL. Glioma corp. callosi. Ve střed. čáře, mezi roztlačenými postr. komorami je nehomogeně opacifikovaný tumor nepravid. tvaru. Vpra-vo rozšířená postr. komora s nádorovým lemem, edém.

Obr. 34.

CT po i. v. inj. KL. Meduloblastom v horní a střed. části vermis cerebelli.  Opacifikovaný tumor komprimuje akvedukt a IV. komoru, proto hydrocefalus nad úrovní blokády. Dole CT v obvyklé axiál. projekci, nahoře sagitál. re-konstukce v místě vyznačené linie (v podstatě pohled s boku).

Obr. 35

Nativní CT. Isodenzní, špatně patrný uzel meningeomu vpravo front. later.  Zřetelný je hypodenzní edém při vnitřním a zadním okraji uzlu a dislokace komor.

Obr. 36

Týž nem., jako na obr. 35. Vyš. po i. v. podání KL. Meningeom se výrazně homogenně opacifikuje.

Obr. 37

Středočárový meningeom na bazi přední jámy lební (olfaktorní meningeom).  Vyš. po i. v. podání KL. Sagitál. rekonstrukce z vrstev axiálních. Veliký opa-cifikovaný uzel s hypod. degenerativními změnami uvnitř tumoru, edém v okolí.

Obr. 38.

CT krajiny tur. sedla po inj. KL v axiál. vrstvě. Uvnitř rozšířenéh sedla se opacifikuje okrouhlý hypofysární adenom. Po jeho obou stranách jsou karot.  tepny, za dorsem tepna bazilární.

Obr. 39

Týž nem., jako na obr. 38, vyš. po KL v koronární vrstvě (rovnoběžné s rovi-nou frontál. kosti). Opacifikovaný tumor vyplňuje tur.sedlo a šíří se supra-selárně ke spodině III. komory. Vlevo vedle něho větvení vnitřní karotidy na a. cer. anter. a med.

Obr. 40

Nativní CT mozku. Mnohočetná, nativně hyperdenzní okrouhlá meta-stat.ložiska melanomu s perifok. edémem v obou mozkových hemisférách.

Obr. 41

Nativní CT mozku. Hypodenzní arachnoidální neexpandující cysta v typické lokalizaci vpravo later. při pólu tempor. laloku.

Obr. 42

Nativní CT mozku. Rozsáhlá bilater. kontuze mozku parietotempor. s výraz-nějším nálezem vlevo. Skupiny intraparenchym. denzních hemorag. ložisek, krev i v přesunutém komor. systému (haemocephalus). Schodovitá deformita pariet. kosti vlevo při fraktuře kalvy. Rozšíření měkkých částí v této krajině hematomem. Vpravo jsou ložiska méně četná, při vnitřní lamině vrstva hy-perdezního subdur. hematomu. V okolí hemorag. ložisek je edém. Poranění par contre coup vlevo.

Obr. 43

Nativní CT mozku. Velký subakutní subdur. hematom vlevo s vrstvením te-kutiny. Vzadu hladina denzní části se sedimentujícími krevními elementy.  Edém, dislokace komor.

Obr. 44.

Nativní CT mozku. Velmi rozsáhlý denzní epidurální hematom typického bi-konvexního tvaru vlevo.

Obr. 45.

Nativní CT mozku. Poranění jateční pistolí. Denzní hematom ve střed. čáře front., v něm sytější dovnitř vysunuté fragmenty. kosti.

Obr. 46

Týž nem., jako na obr. 45 s denzitní úpravou obrazu, zaměřenou na skelet.  Defekt po vstřelu ve střed. části front. kosti, fragmenty vysunuté nazad do střelného kanálu. Hematom v okolí a ve IV. komoře.

Obr. 47

Kominutivní a inpresivní fraktura frontální kosti.

Obr. 48.

Nativní CT mozku. Průstřel zadní front. krajinou. Hematom ve střelném ka-nálu a jeho okolí.

Obr. 49

Vrstva v úrovni meziobratl. prostoru L5 - S1. Velká levostr. paramediální hernie ploténky, zasahující do for. intervertebr., imprese do durál. vaku na levé straně. Menší podobný nález také vpravo.

Obr. 50

Vrozeně úzký páteř. kanál zejména v interpedunkulárním rozměru. Protruze ploténky ve for. intervertebr. a extraforaminálně více na pravé straně.

Obr. 51

Velký pravostr. paramediální dorzální osteofytický val, prominující do páteř.  kanálu na obratli C4.

Obr. 52

Abrupce levé horní části těla C2 s posunem fragmentu do for. intervertebr.

Obr. 53

Destrukce obratl. těla Th 12 při tbc spondylitidě. V durál. vaku, který je vy-sunut doprava a deformován kaseozními hmotami v páteř. kanálu, je KL po perimyelografii. Bilater. rozšířené paravertebr. prostory, v nichž jsou drobné kalcifikace (paravertebr. absces).

VYUŽITÍ DOPPLEROVSKÉ ULTRASONOGRAFIE V NEUROLOGII

Vyspělá ultrasonografická technika současné doby je schopna poskytnout diagnostickou informaci dvojí podoby:

Dvourozměrné dynamické zobrazení anatomických struktur.  Principem dvourozměrného zobrazení je intenzivní analýza odrazů od  akustických rozhraní v tkáních, vyjádřená na obrazovce přístroje v  systému odstínů šedé škály.

Cévy patří mezi velmi vděčné objekty pro dvourozměrnou dynamickou ultra-sonografii. Lze hodnotit jak průsvit a obsah jejich lumina (tortuozita cév, průkaz aneurysmatu, trombu v luminu aneurysmatu, intimální dissekce), in-tegritu stěny (především aterosklerotické postižení), tak i vztah k okolním útvarům. Dynamický obraz s sebou přináší možnost hodnocení pulzací.  Konkrementy, kalcifikované formace, kosti a plynem vyplněné útvary (např.  vzdušná plíce) obecně představují významnou překážku pro ultrazavukové vlnění. Oblasti pod nimi jsou nehodnotitelné, ukryty v akustickém stínu. Kal-cifikované aterosklerotické pláty proto značně snižují kvalitu zobrazení cév-ní stěny a znemoňují tak přímé stanovení stupně stenotického postižení.  Další přidruženou limitací je skutečnost, že zejména čerstvé trombotické hmoty jsou někdy obtížně odlišitelné od krví vyplněného lumina. Proto sa-motné dvourozměrné ultrasonografické zobrazení nelze v praxi použít ke kvantifikaci poruch průchodnosti tepen. Uvedené limitace jsou řešeny pomo-cí kombinace dvourozměrného zobrazení s dopplerovským průtokoměrem.

Dopplerovské měření krevního průtoku

Principem metody je frekvenční analýza ultrazvukových vln, které se  odrá-žejí od pohybujících se krevních elementů. Zpětně přijímaná  frekvence vl-nění se podle Dopplerova jevu liší od frekvence vysílané  o hodnotu tzv.  “dopplerovského zdvihu”. Zdvih je přímo úměrný  rychlosti proudění, dosa-huje maximálně několika kiloherzů, takže ho  lze mimo jiné přístrojově transformovat do akustické, slyšitelné  podoby. Jednoduché flowmetry, pra-cující na podkladě systému  kontinuální nosné vlny (CW) s malou tužkovou sondou, jsou u nás na  pracovištích, zabývajících se cévními onemocněními, běžně rozšířeny.  Poskytují poměrně kvalitní signál v akustické či grafické podobě.  Významně usnadňují detekci průtoku krve tepnami např. při měření  segmentálních arteriálních tlaků na končetinách. Jejich zásadní  limitací je však chybění zpětné informace o místě, odkud je proudění  krve snímáno, takže zejména v oblastech obtížné anatomické orientace  dochází často k diagnostickým omylům. Tak je tomu při hodnocení  odstupů z oblouku aorty a rozvětvení společných krkavic.

První pokusy se spojením dvourozměrného zobrazování s dopplerovským průtokoměrem se objevily již téměř před dvaceti lety (Barber, 1974), výhody této kombinace byly postupně jednoznačně prokázány.

Dvojí technické řešení, nabízené v současných systémech, se z hlediska pořizovací ceny přístrojů nezanedbatelně odlišuje. Starším a levnějším ře-šením je tzv. duplexní ultrasonografie. Dopplerovský průtokoměr pracuje na pulzním principu (PD), jenž umožňuje přesné nastavení hloubky, odkud je snímán průtokový signál. Při nastavení se orientujeme podle dvourozměrné-ho obrazu, takže jsme schopni měřit průtok přímo v luminu zobrazené cévy.  Průtokový signál je graficky zaznamenáván ve formě tzv. spektrální křivky.  Provede-li vyšetřující ve dvourozměrném obraze jednoduchou korekci úhlu dopadu akustického vlnění vůči průběhu cévy, vyjadřují amplitudové hodnoty spektrálního záznamu rychlost proudění krve v cm/sec. Posuzujeme rychlost proudění, jeho charakter ve smyslu turbulence či laminarity a dále i směr proudění v cévě. Procentuální hodnocení stupně stenózy cévy je založeno na bernoulliovském principu zvyšování rychlosti v místě zúžení. Ze spekt-rální křivky lze dále vypočítat některé indexy, vyjadřující poměr systolické a enddiastolické rychlosti proudění v tepně (Pourcelotův index rezistence, in-dex pulzatility). Tyto indexy odrážejí stupeň periferní tepenné rezistence a umožňují tak usuzovat na poruchy průchodnosti tepny v proximálních nebo distálních úsecích, které nejsou přímo zachytitelné pro technicko-anatomické limitace.

Velmi slibným, technicky mnohem složitějším, nákladnějším a stále ještě se rozvíjejícím způsobem zobrazení je barevné kódování průtoku krve v cévách přímo ve dvourozměrném dynamickém obraze (color - flow Doppler, CFD, syn. angiodynografie). Dopředné nebo zpětné proudění je vyjádřeno různými barevnými odstíny, které odpovídají především rychlosti a směrové orientaci proudu. Přístroje, vybavené barevným kódováním průtoku, vždy umožňují provádět i duplexní dopplerovské vyšetření. Kvalitní spektrální záznam je totiž vždy rozhodující z hlediska postavení definitivní diagnózy. Metoda ba-revného kódování vzhledem k usnadněné orientaci značně zjednodušuje vy-šetření cév středního kalibru, a tím vede ke zkrácení doby vyšetření.  Dopplerovská ultrasonografie, ať už v duplexní nebo barevné podobě, změ-nila řadu po léta vžitých diagnostických algoritmů a stala se v některých kli-nických situacích metodou volby, schopnou poskytnout konečnou diagnózu.  Jde o vyšetření zcela neinvazivní, časově většinou nepříliš náročné. Na druhé straně je jeho celková diagnostická přesnost podstatně ovlivňována zkušeností vyšetřujícícho. Další nevýhodou, platící v ultrasonografii všeo-becně, je malá názornost obrazové dokumentace. Z uvedených důvodů vy-plývá, že arteriografické vyšetření (ať už v klasické nebo digitálně-subtrakční formě) nadále zůstává díky vysoké diagnostické přesnosti a ná-zornosti rozhodující diagnostickou modalitou, nevyhnutelnou z hlediska roz-hodování o možnostech operativní léčby onemocnění.

Největšího významu dosáhla dopplerovská ultrasonografie v diagnostice po-ruch průchodnosti extrakraniálních úseků karotid. Velmi příhodná podpovr-chová lokalizace tepen dovoluje použití vysokofrekvenčních sond s detail-ním dvourozměrným zobrazením. To poskytuje morfologickou informaci o rozsahu a typu postižení cévní stěny (“měkké”, fibrózně - tukové pláty, “tvr-dé”, t.j. kalcifikované pláty v případech nejčastějšího, tedy aterosklerotické-ho postižení). Vzhledem k již výše zmíněným obtížím v detekci čerstvých měkkých plátů a trombů je ultrasonografie (podobně však jako arteriografie) méně úspěšná v zobrazení ulcerací v plátu. Naopak diagnostická přesnost duplexní či barevné dopplerovské metody v záchytu stenóz a okluzí tepen je ve srovnání s arteriografií zcela dostatečná (95 %, Caroll, 1991). Hlavním klinickým přínosem je schopnost rozlišení hemodynamicky významných stenóz (více než 50 % redukce průměru lumina), tedy záchyt nemocných, kteří by měli podstoupit arteriografii před uvažovaným operačním řešením.  Vyšetřování extrakraniálních úseků vertebrálních artérií je logickým rozšíře-ním vyšetření karotid. Vertebrální diagnostika však přináší řadu úskalí, hlavním důvodem je uložení a variabilita tepen. Navíc vzhledem k omeze-ným možnostem chirurgické korekce poruch průchodnosti je klinický význam diagnostiky omezený. Střední úseky vertebrálních tepen před vstupem do kostotransverzálních otvorů obratle C6 a intertransversální segmenty cév až k úrovni C2-3 se daří zobrazit poměrně často - až v 95 %. Naopak odstupy z podklíčkových tepen, které jsou nejčastějším místem stenózy, je možno zhodnotit jen asi u dvou třetin nemocných. Proto nejlepších výsledků dosa-huje dopplerovská ultrasonografie u subklaviálního steal syndromu, jehož průkaz je založen na relativně jednoduchém záchytu obrácení směru toku v tepně. Možnosti záchytu stenózy v odstupu vertebrální tepny jsou relativně omezené.

Dopplerovské vyšetření tepen horních končetin včetně odstupů z oblouku aorty je výkonem časově náročným, vyžadujícím dokonalou anatomickou orientaci vyšetřujícího. Barevné kódování situaci značně ulehčuje, zejména poměry v horním mediastinu jsou přehlednější. Přesto není možno asi u jed-né čtvrtiny pacientů posoudit uspokojivě všechny tepny z oblouku odstupují-cí. V takových případech je nutno se spoléhat na průtokové křivky, zachyce-né na distálnějších úsecích tepen. Vyšetření považujeme za dostatečně va-lidní k vyloučení poruchy průchodnosti tepen distálně až k předkloktí. Uplat-ňuje se u aterosklerotických postižení, Takayasuovy arteritidy, kompresiv-ních syndromů v oblasti horní hrudní apertury, traumatických lézí i vroze-ných arteriovenózních malformací.

V poslední době se rozvíjí další speciální aplikace dopplerovské ultrasono-grafie, umožňující přímé vyšetření intrakraniálních tepen, především basál-ních artérií (oblast karotického sifonu, distální úseky vertebrálních tepen a basilární tepnu, cévy Willisova okruhu, oftalmické tepny). Tato tzv. transk-raniální dopplerovská ultrasonografie (TCD) vyžaduje speciální přístrojové vybavení, založené na pulzním dopplerovském principu. Transkraniálního přístupu nelze využít pro přímé dvourozměrné zobrazení mozkové tkáně a cév, neboť průniku ultrazvukového vlnění brání skelet lbi (výjimkou je pouze transfontanelární dvourozměrné vyšetření mozku u novorozenců a kojenců).  Pro detekci cév při TCD vyšetření je proto nutno používat standartní přístu-pová místa (tzv. akustická okna - transtemporální, transorbitální, subokci-pitální, submandibulární) a přesné hloubkové nastavení snímání spektrální průtokové křivky. Nejnovější přístroje usnadňují orientaci pomocí barevného kódování. Metoda TCD nabízí velmi široké klinické uplatnění. Jedná se o diagnostiku okluzivních arteriálních lézí, aretriovenózních malformací, de-tekci spasmů po subarachnoidálním krvácení, monitorování oběhových změn při cévních a srdečních operacích, migréně,m stimulačních testech atp.

Popisy k obrázkům:

Obrázek č. 1

Ultrasonografické vyšetření arteria carotis communis. V levé části obrazu je dvourozměrný obraz společné karotidy (ACC) a vnitřní jugulární žíly (VJI), s barevným kódováním krevního průtoku v kosodélníkové výseči. Modrými tó-ny je znázorněn průtok směrem od sondy (ACC), červenožluté tónování patří průtokům opačného směru (VJI). Spektrální průtoková křivka v pravé části obrazu je snímána z ACC, do jejíhož lumina vyšetřující elektronicky umístil tzv. “vzorkovací objem” a provedl korekci nastavení incidenčního úhlu směru proudění. Hodnoty rychlostní stupnice jsou udávány v cm/sec.

Obrázek č. 2

Ultrasonogram bifurkace společné karotické tepny. Plošný kalcifikovaný plát v odstupu vnitřní karotické tepny, způsobující hemodynamicky nevýznamné zúžení (40 %).

ELEKTROENCEFALOGRAFIE

EEG je pomocná vyšetřovací metoda, která registruje mozkové elektrické potenciály vznikající biochemickou aktivitou rozsáhlých populací neuronů.  Elektroencefalogram je záznam změn elektrického napětí, které lze registro-vat makroelektrodami na povrchu hlavy. Může zaznamenat jen synchronizo-vanou aktivitu velkých neuronových populací. Vzruchová aktivita má mno-hem rychlejší frekvenci, proto se na vzniku makroelektroencefalogramu ne-podílí. Rychlé změny potenciálu mohou být zachyceny jen tehdy, jsou-li do-statečně synchronizovány na velké neuronové populaci, což platí např. pro barbiturátovou aktivitu beta i pro epileptické grafoelementy (hroty a ostré vlny).

Technika vyšetření

Měnlivé EEG pole na povrchu hlavy se měří jako plynule proměnné rozdíly potenciálů, variace biopotenciálových rozdílů v místě dvojic svodných elek-trod, které se zapojují do zesilovacího a registračního kanálu EEG přístroje.  Zesílení je nutné proto, že uvedené rozdíly potenciálů jsou řádově mikro-volty a je potřeba je zesílit asi milionkrát. Toho se dociluje systémem zesi-lovačů, které jsou spojeny se zapisovacím zařízením. Dříve se užívaly pří-stroje osmisvodové, nyní šestnácti, jednadvaceti i více svodové. Registrace se může provádět v referenčním zapojení, tzn., že elektroda na povrch kalvy je spojena s elektrodou na indiferentním místě, např. na ušním lalůčku nebo v zapojení bipolárním, kde jsou spojeny dvě elektrody na povrchu lbi.  Technologie vyšetřovacího postupu i v běžné EEG laboratoři se snímáním záznamu i zpracováním se provádí za standartních podmínek.  Jako elektrody se používají terčíky v průměru 0.8 - 1.0 cm s dobře vodivých kovů, nejčastěji slitin stříbra, které jsou přidržovány gumovou čepicí různé-ho provedení. Rozmístění elektrod se řídí podle systému 10 - 20, který je mezinárodně platný. Vychází z 10 a 20 % dělení základních linií. Základní longitudinální linie je mediální, anteroposteriorní spojnice mezi glabelou na-sion a protuberantia occipitalis externa, v 10 % vzdálenostech od počátku a konce a pak ve 20 % vzdálenostech jsou základní body (Fp, F, C, P, O). Po-dobně je i dělení transverzální. Elektrody nelze tedy připevňovat empiricky od oka, ale vždy individuálně rozměřit - viz následující obrázek.  K přímému zápisu EEG křivek se běžně užívá registračního zařízení, které se skládá z měřidla (obvykle elektromagnetického) napojeného na výstup zesilovače každého EEG kanálu, dále z pisátka (např. inkoustového) a re-gistračního papíru se zásobníkem. Nově se používají přístroje bezpapírové, kde EEG křivka je zapisována na hard-disk počítače, odkud se může přehrát na obrazovku nebo na papír. K registraci lze uchovat jen krátké charakteris-tické části záznamu, které se přehrají např. na optický disk.  Standardní EEG záznam je snímán v klidné místnosti u ležících nemocných, kteří jsou klidní a rela-xovaní a mají zavřené oči. Nedílnou součástí každého EEG záznamu jsou základní ukazatelé a registrované standartní technologické testy v křivce vyznačené. Je snímán nejprve klidový záznam, a to v různých zapojeních.  Dále je registrována reakce na zevní podněty např. otevření a zpětné za-vření očí (tzv. alfaattenuační reakce), nebo reakce na tlesknutí, dále čtyřmi-nutová hyperventilace, event. fotostimulace.

Obr. Normální EEG záznam

Základní grafoelementy v EEG

ALFA vlny mají frekvenci 8-13 Hz, jejich amplituda je nejčastěji 20-50 UV.  Jsou převládající korovou aktivitou zdravého dospělého člověka. Vytváří rytmus, tj. pravidelnou aktivitu dlouhého trvání uvedené frekvence. Je vyjád-řen hlavně parietookcipitálně. Tlumí se otevřením očí, nociceptivními pod-něty nebo psychickým soustředěním.

BETA vlny jsou o frekvenci od 14-30 Hz. Jejich amplituda je 2x-4x nižší než vln alfa. Rytmus je méně konstantní než u předcházejícího typu. Nejvíce bý-vá patrný v precentrální oblasti, směrem k zadním partiím mozku ho ubývá.  Objevuje se při potlačení alfa aktivity zevními podněty, např. otevřením očí.  Je projevem mozkové činnosti. Vyskytuje se u úzkostných stavů nebo při užívání barbiturátů.

THETA vlny jejich frekvence je od 4-7.5 Hz. U zdravých dospělých osob v bdělém stavu se vyskytují jen v malém množství nad předními oblastmi mozku. Patologický se stává jejich výskyt, dosahuje-li jejich amplituda dvoj-násobné nebo vyšší hodnoty základního alfa rytmu, nebo vyskytují-li se lo-žiskově.

DELTA vlny jsou o frekvenci 0.5 - 3.5 Hz. U zdravých dospělých osob se vy-skytují jen v hlubších spánkových stádiích. Ve stavu bdělosti jsou u dětí (novorozenců a kojenců). Jinak jsou vždy patologickým jevem v EEG zá-znamu.

Specifické epileptické grafoelementy 

Ostré vlny, hroty nebo komplexy hrot - vlna.

Hroty jsou vlny ostrého tvaru, kratšího trvání než 80 ms.

Ostré vlny mají delší trvání od 80 - 200 ms.

Komplexy ostrá vlna - pomalá vlna nebo hrot - vlna v generalizovaném vý-skytu jsou velmi charakteristické pro Lennoxův sy a absence.

Obr.    EEG nález u nemocného s nepravými absencemi

EEG u dětí jsou závislé na věku dítěte. U malých dětí převládají vlny delta.  Postupně s vyzráváním mozku se EEG záznam zrychluje, objevuje se theta a později alfa aktivita až rytmus. Ukončení vývoje je až ve věku 18 - 20 let.

Spánkové EEG

Rozlišujeme dvě základní fáze spánku - synchronní a paradoxní.

Synchronní se dělí na dalších pět stádií, kdy dochází postupně k

1. rozpadu alfa aktivity až jejímu vymizení

2. objevení difuzních theta vln

3. objevení vřetének 14 - 18 Hz

4. zpomalení záznamu až na pomalé delta vlny vysoké amplitudy Paradoxní fáze neboli REM spánek (“rapid eye mevements”) je charakteri-zován přítomností difuzních theta vln, navíc jsou však přítomny rychlé pohy-by očních bulbů, které lze registrovat EMG, stejně jako vymizení tonické ak-tivity svalů brady.

Hodnocení EEG záznamů 

Je tedy nutno provádět s ohledem na věk nemocného, stav vigility, ev. po-dání léků atd. Abnormita v záznamu může být ložisková, lateralizovaná, di-fuzní nebo mohou být v záznamu výše uvedené specifické epileptické grafo-elementy.

Ložiskové abnormity s přítomností ostrých vln nebo hrotů bývají u ložisko-vých epilepsií. Ložiskové zpomalení záznamu bývá u ohraničených mozko-vých nádorů, zejména pomalu rostoucích, nebo u mozkových abscesů. Late-ralizované nálezy se vyskytují např. u těžších cévních mozkových příhod nebo u tumorů rychleji rostoucích.

Obr. Ložisko vysokých nepravidelných theta vln, ostrých alfa  vln a hrotů TP vlevo (klinicky sekundárně generalizovaný paroxysmy grand mal, stp. CMP vlevo)

Difuzní patologii nacházíme u encefalitid, metabolických nebo toxických po-stižení nebo u stavu bezvědomí. Lze říci, že čím těžší porucha vědomí, tím pomalejší záznam. V terminálních stádiích je křivka plochá s ojedinělou skupinou delta vln. U mozkové smrti je přítomna isoelektrická linie bez moz-kové elektrické aktivity.

Změny dynamiky spánku snímané během nočního spánku polygraficky (včetně EMG, EKG i registrace očních pohybů) se vyskytují u narkolepsie a hypersomnie. Jejich bližší popis je nad rámec této studijní látky. Největší význam mají EEG nálezy v epileptologii - viz příslušná kapitola.

Nové metody v EEG 

Jde jednak o aktivační metody jako diferencovaná hyprventilace nosem a ústy nebo snímání záznamu po deprivaci spánkem. Uvedené metody aktivují výskyt epileptických grafoelementů v záznamu. Dále se užívá 24 hodinové monitorování EEG záznamu, ev. ve spojení s videozáznamem k registraci subklinických epileptických záchvatů. Spektrální analýza je jpočítačové hodnocení zastoupení jednotlivých frekvencí a konstrukce spektrálních map k odhalení ložiskové léze cerebrální, podobně jako brain - mapping, rychlé posouzení základní i patologické aktivity jednotlivých oblastí mozku na ob-razovce počítače. Mimo výše uvedené klasické EEG lze provádět i invazivní elektrofyziologické vyšetření jako elektrokortikografie, případně stereoen-cefalografie pomocí zanořených elektrod, které však mají specifické indika-ce, většinou až před neurochirurgickým zákrokem.

Klasické EEG je pro svoji neagresívnost, bezbolestnost, jednoduchost a snadnou opakovatelnost důležitým pomocným vyšetřením v diagnostice onemocnění mozku a suverénní vyšetřovací metodou v epileptologii.

ELEKTROMYOGRAFIE (EMG)

EMG je pomocná elektrofyziologická vyšetřovací metoda, která se přede-vším zabývá hodnocením funkčního stavu periferního motoneuronu, tj. hlav-ně vyšetřováním svalů a periferních nervů.

Zprostředkovaně lze hodnotit i stav centrálního motoneuronu, vyšší nervové činnosti a některých oblastí mozkového kmene.

Hlavním zájmem EMG jsou struktury periferního motoneuronu a příčně 

pruhovaná svalová vlákna

Periferní motoneuron zahrnuje:

? motorické buňky předních rohů míšních a motorických jader  hlavových 

nervů

? motorická vlákna míšních kořenů, míšních pletení, periferních a mozko-

vých nervů

? nervosvalový převod

Pomocí EMG vyhodnocujeme elektrické potenciály (akční potenciály - AP), které vznikají:

? při volní svalové kontrakci (potenciály motorické jednotky či motorických jednotek)

? jako spontánní potenciály (ploténkové, fibrilační, pozitivní  ostré vlny, fas-cikulace aj.)

? jako evokované svalové potenciály vyvolané elektrickou stimulací  (peri-ferní nerv, míšní pleteň) nebo magnetickou stimulací  (periferní nerv až motorický kortex)

? jako evokované senzitivní nervové akční potenciály vyvolané elektrickou stimulací citlivých vláken (receptory kůže, periferní nerv, pleteň)

Cíle EMG vyšetření

? rozlišit objektivně od sebe poruchy svalové, poruchy nervosvalového pře-

nosu, poruchy periferně neurální a poruchy centrálního typu - stanovit 

stupeň poškození event. její akutnost či chronicitu

? zjistit lokalizaci postižení v rámci periferního neuronu

? rozhodnout o indikaci k chirurgické intervenci a jejím načasování

? dynamicky sledovat postižení svalu a periferního nervového systému 

v čase

Podmínky EMG vyšetření

EMG vyšetření je nástavbou na kvalitní neurologické vyšetření a je nezbytné je hodnotit vždy ve vztahu ke klinickému nálezu.

Provádí se v dostatečně vytopené místnosti vleže na lehátku nebo v polose-dě v křesle za maximální možné relaxace nemocného.

Neurolog na základě klinického vyšetření formuluje otázky, které by měl neurolog elektromyografista zodpovědět. 

Elektromyografista si musí ověřit event. doplnit klinický nález a vytváří si představu o rozsahu a taktice EMG vyšetření. Do závěru by měl odpovědět na dotazy neurologa, vyjádřit se k druhu léčby event. k potřebě operačního řešení. 

Předpokladem kvalitního vyšetření je navázání dobrého kontaktu s nemoc-ným, navození stavu vzájemné důvěry, rezonance. Lékař provádějící EMG by měl vysvětlit nemocnému důvody vyšetření, poučit ho o jeho neškodnosti a malé bolestivosti, seznámit ho s výsledkem a s možností léčby.

Historie

Elektromyografie byla zpočátku doménou fyziologů. P.Hoffmann (191O) a H.Pipers (1912) publikovali první elektromyografické poznatky s poukazem na možnosti a perspektivy nové metody, E.Liddell a C. Scherrington (1925) definovali motorickou jednotku, jejíž vyšetřování se stalo hlavním před-mětem studia klasické EMG.

V posledních desetiletích došlo k velkému rozvoji EMG vyšetřovacích meto-dik se zdokonalením techniky a hlavně se zavedením počítačového zpraco-vání EMG signálu.

Přístrojové vybavení

Elektromyograf má 1,2 až 4 kanály jimiž lze snímat AP z jednoho svalu nebo několika svalů najednou.

Základní součásti moderního elektromyografu:

? elektrody (kožní, jehlové)

? předzesilovač (-e)

? paměťová obrazovka (zachycený děj lze na obrazovce zastavit,  zvětšit, zmenšit, proměřit apod.) většinou již barevná ? stimulační jednotka (zařízení pro dráždění periferních nervů nebo  kůže) ? zapisovací zařízení (na papír nebo do paměti počítače) ? počítač s připravenými programy s nastavenými parametry, které lze podle potřeby vyšetřovacího plánu individuálně měnit (vyšetřování kon-trakční svalové křivky, vedení motorických  vláken, vedení senzitivních vláken, repetitivní stimulace, vyšetření jednoho svalové vlákna apod.) včetně zprůměrňovací jednotky (averager)

? s doplňky slouží elektromyograf i k vyšetřování zrakových  (+ monitor), sluchových (+ sluchadla) a somatosenzorických  evokovaných potenciálů Vstupní elektrický signál je nejprve zesílen, dále digitalizován a filtrován.  Zpracovaný signál vidíme na digitálním osciloskopu, tj. na obrazovce elek-tromyografu. Moderní EMG přístroje počítačově zpracovávají a vyhodnocují i signály menší než l uV.

Elektrody snímací (registrační)

Ke snímání svalové aktivity,  evokované svalové (M) odpovědi nebo evoko-vaného senzitivního potenciálu se používají snímací elektrody : 

? jehlové

? kožní (kroužkové, páskové,  diskové)

1. Jehlová koncentrická (koaxiální) - používá se nejčastěji, je složená z ocelového pláště (průměr 0,3 - 0,6 mm), uvnitř kterého je drátek ze stříbra či platiny. Registrujeme potenciálový rozdíl mezi koncem drátku a pláštěm. 

Je třeba zvláštní zemnící elektrody 

Obr. 1: Koncentrická elektroda

Jehlové elektrody využíváme především k hodnocení počtu a tvaru motoric-kých jednotek a ke snímání spontánní svalové aktivity.  2. Povrchová (kožní) - (metoda belly-tendon) aktivní elektroda je nad sva-lovým bříškem blízko motorického bodu a referenční elektroda je nad šla-chou vyšetřovaného svalu. Povrchových elektrod využíváme hlavně při hod-nocení vodivosti nervových vláken.

Elektromyografii můžeme rozdělit na :

I.  Klasickou jehlovou EMG

II. Stimulační EMG

III.Speciální vyšetřovací EMG techniky

I.
KLASICKÁ JEHLOVÁ ELEKTROMYOGRAFIE

Zabývá se vyšetřováním svalových vláken v klidu, při slabé a maximální kontrakci. Jde o metodu registrace a studia inzerční, spontánní a volní akti-vity svalu. Je významně závislá na spolupráci nemocného.

Snímací jehlovou elektrodou registrujeme:

1.
akční potenciály (AP) motorické jednotky (MUAP - motor unit  action potential), tj. sumační potenciál generovaný několika  svalovými vlákny téže motorické jednotky, který vzniká při volní aktivaci svalu a je registrovaný hrotem jehly.

Motorická jednotka (MU) a její charakteristiky jsou hlavním předmětem stu-dia klasické EMG. 

MU je tvořena :  - motoneuronem

· axonem

· příslušným počtem svalových vláken axonem  inervova- ných

Svaly zajišťující přesný a jemný pohyb mají malý počet svalových vláken v MU, naopak svaly nesloužící jemné pohybové koordinaci (např. posturální) mají MU velké.

Příklady : - malá MU (2-5 svalových vláken) - okohybné svaly

· velká MU (stovky svalových vláken) - hýžďové svaly

Svalová vlákna teritoria jednotlivých MU se ve svalu překrývají - hrot jehlové elektrody snímá AP z několika nejbližších svalových vláken jedné nebo více MU. Proto pro orientační přehled o stavu celého svalu je třeba jehlovou elektrodou pohybovat a vyšetřovat různé MU z různých míst.

Při hodnocení EMG křivky  se setkáváme s následujícími tvary AP:

monofázické

bifázické (nejčastější) - elektronegativita

· elektropozitivita polyfázické (AP mající 5 a více vektorových změn procházejících isoelektrickou linií)

Obr. 2: Různé tvary AP

2.
spontánní aktivitu (chybí volní kontrakce či zevní stimulus)

2.1.
ploténková aktivita (ploténkový šum nebo hroty) - malé, mono  či bifá-zické , úzké potenciály s první elektronegativní deflexí.

Obr. 3: Ploténková aktivita

Jde o jedinou fyziologickou spontánní aktivitu v relaxovaném  svalu, která je  způsobena drážděním terminál axonu hrotem jehly zavedeným do zóny mo-torických plotének.

2.2.
fibrilační potenciál (fibrilace) - je projevem spontánního  stahu jedno-ho svalového vlákna zbaveného inervace (nízká amplituda, krátké trvání, bifázický tvar s první pozitivní deflexí)

Obr. 4: Fibrilační potenciál

Fibrilaci lze zaměnit s ploténkovou aktivitou. Ploténkové hroty  se liší od fib-rilací chyběním iniciální pozitivní komponenty.  

2.3.
pozitivní ostrá vlna (tvar otevřeného písmene V) je významem shodná s fibrilací.

Obr. 5: Pozitivní ostrá vlna

Fibrilace a pozitivní ostré vlny jsou známkou denervace svalových vlá-ken.

Potenciály se začnou objevovat za 2-3 týdny po porušení inervace svalo-vých vláken (doba závisí na vzdálenosti mezi místem poškození a místem snímání) a souvisí se spotřebováním axoplazmy. Svalová vlákna se stávají zvýšeně dráždivá a většinou se pravidelně a rytmicky, někdy i nepravidelně, spontánně kontrahují.

3.
fascikulační potenciál (fascikulace) - představuje potenciál jedné motoric-ké jednotky (bifázický nebo polyfázický).

Obr. 6: Fascikulační potenciál

Jde o spontánní výboj vznikající v motoneuronu nebo kdekoliv v prů-běhu  motorického axonu, který vede ke kontrakci všech svalových vláken  příslušné motorické jednotky.

Fascikulace je klinicky patrná, vyskytují se jednotlivě a  nepravidelně. 

Příčiny vzniku fascikulací: 

? výboje zvýšeně dráždivého zanikajícího motoneuronu - rozvoj generalizo-vaných fascikulací je patognomický pro amyotrofickou laterální sklerózu (ALS) event. jiné choroby motorických jader předních rohů míšních a hla-vových nervů (motor neuron diseases)

? výboje vznikající při iritaci motorického míšního kořene  (diskopatie, Tu) nebo jinde v průběhu motorického axonu (neuropatie různé etiologie)

? výboje jako projev zvýšené dráždivosti NS,  např. u neurotiků

A)
EMG vyšetření zdravého svalu - v klidu, v leže, relaxovaný sval

a)
Inzerční aktivita - krátká elektrická aktivita způsobená inzercí či pohybem jehlové elektrody (mechanické podráždění svalových vláken) 

b)
Relaxace svalu - normálně izoelektrická linie na obrazovce  (s výjimkou event. ploténkové aktivity)

c)
Slabá kontrakce - při slabé volní kontrakci se fyziologicky  aktivuje MU s nejnižším prahem dráždivosti a vybíjí o frekvenci 1 - 2 Hz. Při  zvyšování svalové síly se jednak zvyšuje frekvence výbojů  aktivované MU (časový ná-bor) a postupně se aktivují MU s vyšším  prahem (prostorový nábor).  Při slabé kontrakci lze dobře diferencovat a hodnotit jednotlivé parametry MU: 

· amplituda (potenciálový rozdíl mezi prvním negativním hrotem a největším   pozitivním hrotem)

· trvání (měříme od počátku iniciální deflexe k návratu k bazální  línii): je projevem synchronie při aktivaci mnoha svalových vláken téže MU.

· počet fází (počet vektorových změn procházejících izoelektrickou linií)

Obr. 7: Motorická jednotka

d)
Maximální kontrakce - postupný nábor MU: při maximální volní kontrakci se MUAP překrývají, sumují a vzniká bohatá kontrakční křivka s vymizelou izoelektrickou linií.

Charakter křivky hodnotíme jako:

? bohatá křivka

? lehce redukovaná

? velmi simplifikovaná

Obr. 8: Bohatá a simplifikovaná křivka

Ovlivňují ji : nespolupráce pacienta, bolest aj. (redukce kontrakční  křivky)

B)
EMG nálezy u neurální léze

Neurální léze může vzniknout při postižení periferního neuronu ve všech úsecích -  od motoneuronu až po periferní větvení motorického nervu -  růz-né etiologie:

? motoneuron (degenerativní proces, ischemie, zánět)

? motorický kořen míšní (trauma /avulze, ruptura/, útlak, zánět)

? plexus (trauma, útlak, zánět)

? periferní nerv (trauma, komprese, zánět , metabolická porucha,

degenerativní proces)

Etiologicky se nejčastěji jedná o traumatické postižení (řezná rána, kompre-se) periferního nervu.

Neurální léze dělíme:

a)
podle intenzity postižení:

? totální (přerušení všech motorických fascikulů nervu)

? částečná (přerušení některých motorických fascikulů nebo axonů nervu) :                      

· několika málo - lehká neurální léze

· značného množství - středně těžká neurální léze

· téměř všech - těžká neurální léze

b)
podle doby trvání:

? akutní (do 2-3 týdnů) - do objevení se fibrilací a pozitivních  ostrých vln, tj. objektivních známek neurální léze)

? subakutní (po 2-3 týdnech) - po objevení se objektivních známek  neurál-

ní léze

? chronická (měsíce, roky) - nedojde-li k reinervaci postupně ubývá fibrila-

cí a pozitivních  ostrých vln až zcela vymizí , tj. až se kontraktilní svalová

vlákna postupně přemění ve vlákna vazivová

Vývoj neurální léze si lze nejjednodušeji přiblížit na modelu řezné rány pe-riferního nervu - nerv je přerušen zcela (totálně):

Akutní totální neurální léze (do 2-3 týdnů)

Relaxace svalu - izoelektrická linie

Maximální kontrakce svalu - izoelektrická linie

Subakutní totální neurální léze (po 2-3 týdnech)

Relaxace - fibrilace a pozitivní ostré vlny

Maximální kontrakce - izoelektrická linie

· nerv je přerušen částečně

Akutní částečná neurální léze (do 2-3 týdnů)

Relaxace - izoelektrická linie

Maximální kontrakce - lehká (bohatá kontrakční svalová křivka) 

· střední (lehce redukovaná kontrakční křivka,                  

mezi AP se objevuje izoelektrická linie)

· těžká (velmi simplifikovaná kontrakční křivka,  

opakují se jeden až dva AP)

Subakutní částečná neurální léze (po 2-3 týdnech)

Relaxace - fibrilace a pozitivní ostré vlny

Maximální kontrakce - bohatá, lehce redukovaná až velmi

simplifikovaná kontrakční křivka (viz výše)

Chronická neurální léze

Relaxace - izoelektrická linie event. ojedinělé fibrilace či  pozitivní 

ostré vlny většinou provokované pohybem jehly

Maximální kontrakce - u totální léze izoelektrická linie

· u částečné léze bohatost kontrakční křivky  

podle intenzity postižení (viz výše)

Schematicky viz tab.

Traumatické postižení nervu může být různého stupně:

? neurotmesis - nerv je přerušen ve své kontinuitě (axony  degenerují a za   2-3 týdny se v příslušné svalovině objeví fibrilace  a pozitivní ostré vlny) ? axonotmesis - nerv není přerušen, poničeny jsou fascikuly nebo  jen ně-které axony a za 2-3 týdny se rovněž objevují známky denervace ? neurapraxie - axony jsou funkčně nevodivé ale morfologicky  neporušené, tzn. že se neobjeví fibrilace a pozitivní ostré vlny? funkční porucha může přejít buď do úpravy, nebo do axonotmesis.

Prakticky to pro neurologa znamená, že k objektivnímu potvrzení neurální léze má smysl posílat pacienty až po uplynutí doby 3 týdnů od traumatu (s výjimkou případů, kde je úvaha na operační řešení aj.)

C)
EMG nálezy u myogenní léze

Jedná se o onemocnění s primárním postižením svalového vlákna klinicky se projevující myopatickým syndromem:

? myopatie (geneticky podmíněné) - dystrophia musculorum  progressiva ? myositis (zánětlivé postižení svalu)

? myopatické syndromy při endokrinopatiích (hlavně thyreopatie a poruchy gonadotropních hormonů)

? myopatické syndromy navozené léky (např. kortikoidy ...steroidní  myopa-tie )

Charakteristiky  AP motorických jednotek u myogenních lézí:

? kratší doba trvání , tj. jsou užší

? nižší amplituda

? často polyfázické

Typický obraz v klasickém elektromyogramu má obvykle jen Duchen-nova forma myopatie (matka přenašečka a chlapci onemocní) . 

I u atrofických svalů je kontrakční křivka pro četné polyfázie na první pohled celkem bohatá.

Obr. 9: EMG křívky u zdravého svalu a u myogenní léze

U ostatních forem myopatie a myopatických syndromů je třeba obvykle po-stižení svalových vláken objektivizovat nálezem zúžení AP metodou počí-tání trvání (šířek) jednotlivých AP (2O až 3O AP) při slabé kontrakci z různých míst svalu :

? manuálně

? přístrojově

Průměrné hodnoty trvání AP se porovnávají s normami pro sval a věk:

? zúžení AP    - typické pro myogenní lézi

? rozšíření AP - typické pro neurální lézi

II.STIMULAČNÍ ELEKTROMYOGRAFIE 

Objektivní metodika , nezávislá podstatně na spolupráci nemocného.

Vyšetření  motorických vláken

Stimulace nervu kožní (jehlovou) elektrodou - snímání obvykle kožní 

elektrodou

Supramaximální el. stimulus (20-90 mA) vede k podráždění všech vo-divých vláken a vybavení nejvyšší svalové odpovědi, tj.  sumačního svalového akčního potenciálu (CMAP- compound muscle action potential)

CMAP je fyziologicky bifázický s iniciální negativní deflexí.

Hodnotíme:

?  motorickou latenci (v ms) - doba převodu el. impulzu od místa podráž-dění k začátku svalové odpovědi (CMAP) v ms ? amplitudu CMAP (v mV) - vzdálenost mezi negativním a pozitivním  vr-cholem potenciálu nebo od základní linie k prvnímu negativnímu vrcholu ? šířku (trvání) CMAP (v ms)- od začátku ke konci sumačního potenciálu (ukazuje na synchronii v aktivaci  jednotlivých svalových vláken)

Obr. 1O: Příklad stimulace n. mediani na zápěstí a snímání na tenaru

DML = distální motorická latence

(DML pro n. medianus na 65 mm je od 3,2 ms do  4,1 ms podle věku)

Rychlost vedení motorických vláken v kmeni nervu (stimulovat na 2 místech) se vypočítá z rozdílu vzdáleností (v mm) dělených rozdílem latencí (v ms)

Příklad: n. medianus stimulovaný u lokte a na zápěstí

VL (vzdál. od lokte) - VZ (vzdál. od zápěstí)/v mm

LL (latence od lokte) - LZ (latence od zápěstí)/v ms  = RV /v m /s/

Normální kmenová vodivost na: -  horních končetinách - více než 45 m/s

· dolních končetinách - více než 35 m/s

Vyšetření senzitivních vláken   

? stimulace: většinou kožní elektrodou (umístěnou nad nervem)

? snímání: 
většinou kožní elektrodou (umístěnou nad nervem) nebo      




jehlovou (umístěnou těsně u nervu)

Metodika:

? ortodromní (stimulace akrálně a snímání proximálně, tj. po směru vedení senzitivních vláken)

? antidromní (stimulace proximálně a snímání akrálně, tj.  proti směru ve-dení senzitivních vláken)

Příklad: Vyšetření senzitivních vláken n. mediani

? ortodromně: stimulace distálně na volární části 1., 2. nebo 3. prstu (bříško 

prstu) a snímání na zápěstí

? antidromně: stimulace na zápěstí a snímání z bříška 1.,2. nebo 3. prstu

Výsledný sumační senzitivní nervový akční potenciál (CSNAP) je obvykle zprůměrněný z několika desítek odpověďí).

Zprůměrnění (averaging) je děj, při němž se pravidelně objevující  se odpovědi sčítají a nepravidelné komponenty (el. šum, svalová aktivita) se vyruší.

Hodnotíme:

? senzitivní latenci (k začátku první deflexe CSNAP) - v ms

? amplitudu CSNAP (mezi prvním negat. a pozit. vrcholem) - v uV

? šířku (trvání)CSNAP - v ms

Obr. 11:

CSNAP - stimulace bříška 2. prstu n. medianus a snímání jehlovou elektro-dou na zápěstí (horní křívka) a pod loktem (dolní křívka).  Vlevo u normálního nervu, vpravo u polyneuropatie (podle Ludina 1981)

Patologicky rozšířený, polyfázický CSNAP s úzkou amplitudou (demyeliniza-ce s poruchou synchronizace vedení senzitivních vláken)

· Většinou vyšetřujeme CSNAP kožními elektrodami

· Precizní, ale náročnější metodikou (na nemocného i na lékaře) je snímání jehlovou elektrodou těsně od nervu

Hodnocení základních parametrů vodivosti motorických a senzitivních vláken:

Norma: senzitivní vlákna vedou trochu rychleji než motorická,  jsou však 

méně odolná na poškození

Patologie: senzitivní vlákna periferních nervů a pletení trpí obvykle nejdříve, 

tj. první potíže jsou převážně či výlučně subjektivní senzitivní

a)
porucha myelinizace axonu (demyelinizační léze) znamená  poruchu vo-divosti a projeví se :

? prodlouženou latencí (nad normu)

? zpomalenou RV (pod normu)

? rozšířením CMAP či SNAP

? polyfázickým charakterem odpovědi

? snížením amplitudy

Např.: Charcot-Marie-Toothova choroba, polyradikuloneuritis  Guillain-  Bar-

ré, neuropatie (např. difterická), otlakové  léze periferních nervů

b)
porucha počtu vodivých axonů (axonální léze) se projeví:

· snížením amplitudy evokované odpovědi CMAP  a SNAP při zachované vodivosti Např.:  úbytek axonů nervu traumatickým přerušením nebo těžkým otlakem  nervu, alkoholická neuropatie.

Obvykle se kombinuje postižení demyelinizační s axonálním (např.  u diabetických neuropatií ) v různém poměru. Hovoříme o převažující lézi demyelinizačního nebo axonálního typu.

III.
SPECIÁLNÍ VYŠETŘOVACÍ EMG TECHNIKY

EMG vyšetření u poruch nervosvalového přenosu

1.Myastenia gravis pseudoparalytica

1.1
Základní klinické příznaky:

? únavnost po opakovaném pohybu (Jollyho únavová reakce, Seemanova  zkouška - afonie)

? kolísání klinických příznaků podle nykthemerálního rytmu

(ráno lepší, odpoledne a večer horší)

Příčinou poruchy přenosu vzruchu přes nervosvalovou ploténku je patologie její postsynaptické části (autoimunní proces proti acetylcholinovým recepto-rům)

1.2
EMG vyšetření Jollyho únavové reakce

AP motorických jednotek mají charakteristiky AP u myogenního poškození ? začátek svalové kontrakce (např. abdukce palce) - bohatá  kontrakční křivka ? ochabující kontrakce v čase (za vteřiny až desítky vteřin) -  postupně na-růstající redukce kontrakční křivky proti normě až ? neschopnost kontrakce - vymizení AP až isoelektrická linie.  ? po odpočinku či aplikaci blokátorů acetylcholinesterázy (Syntostigmin, Prostigmin, Tensilon) opět schopnost původní kontrakce svalu s normálně bohatou kontrakční křivkou.

1.3
EMG test pomalé repetitivní stimulace (4-5 c/sek)

Metodika:

Stimulace nervu kožní elektrodou - snímání kožní elektrodou ze svalu Např.:

? stimulace n.mediani na zápěstí 

? snímání ze svalů tenaru

? aplikace 4-5 stimulů/sek nadprahové intenzity 

? porovnání amplitudy 4. proti 1. odpovědi.

Průkaz myastenické reakce: 4. odpověď je o 10 % a více nižší než  1. od-pověď.

Obr. 12:

Vlevo - test pomalé repetitivní stimulace (4 - 5 c/sec)

Vpravo - test rychlé repetitivní stimulace (30 - 60 c/sec)

a)
u normálního nervosvalového převodu

b)
u mysthenia gravis pseudoparalytica

c)
u myastenického Lambert - Eatonova syndromu 

(převzato z Ludina 1981)

Pro průkaz myastenické reakce jsou vhodné tyto svaly (v pořadí od nejcitli-vějších k nejméně citlivým):

? kořen horní končetiny - m. deltoideus (stimulace pl. brachialis  v Erbově bodě)

? obličej - např. m. frontalis (stimulace n. facialis před uchem) 

? akrum horní končetiny - svaly tenaru nebo hypotenaru (stimulace

n. mediani nebo n.ulnaris na zápěstí) 

Vyšetřujeme vždy několik svalů, vyšetření opakujeme k  potvrzení patologic-

kého nálezu

2.Lambert - Eatonův myastenický syndrom 

Presynaptický blok zjišťovaný u Ca bronchů aj. malignit, tzv.

paraneoplastický myastenický syndrom

2.1
Klinika , EMG únavová reakce i pomalá repetitivní stimulace jsou stejné jako u myastenia gravis.

2.2
EMG test rychlé repetitivní stimulace ( 30-60 c/sek)

(dif.dg.el.fyziologické odlišení od myastenia gravis) ? myastenia gravis - rychlý pokles (dekrement) amplitudy do 4 stimulu, kte-rá se  pak drží ve stejné výši ? Lambert-Eatonův sy. - po rychlém poklesu do 4 stimulu dochází k vý-znamnému  vzestupu amplitudy až o několik set procent (viz obr. 11)

3. Myotonia

základním klinickým příznakem je porucha dekontrakce kosterních svalů zmírňující se opakovaným pohybem

· základním el. fyziologickým příznakem je prodloužená inzerční aktivita ve smyslu myotonických výbojů (repetitivní bifázické výboje po dobu zave-dení jehly ve svalu).

Myotonické výboje se provokují vpichem či pohybem jehly a mají typický ko-lísavý zvukový doprovod (jako motorka šplhající na svah, mizící za ním a opět se objevující).

Obr. 13: Myotonické výboje po inzerci jehly

4.
Další vyšetřovací postupy

4.1
Vyšetřování trigemino-facialisového reflexu (blink reflex)

? stimulace trigeminových zakončení I. větve na obličeji a snímání CMAP obličejového svalu (m. orbicularis oculi) homo i kontralaterálně ? vyšetřujeme stav aferentace (n. V), eferentní části (n. VII) a příslušné části mozkového kmene ? u dg. lézí příslušných perif. nervů, kmene (Tu, cévní léze, demyeliniza-ce)aj.

4.2
Vyšetření F - vlny

? stimulace nervu vyvolá podráždění oběma směry jak akrálně ke svalu tak proximálně k míšnímu segmentu ? podráždění projde (event. je zablokováno) interneurony míšního segmentu  a vrací se zpět a podráždí sval (F - vlna se nachází až za CMAP) Obr. 14:

? F - vlna je variabilní co do latence i co do výskytu (vliv interneuronů seg-mentu)

? latence F - vlny se vztahuje k výšce vyšetřovaného (pro HK norma asi 23 až 33 ms, pro DK norma 45 až 60 ms) 

? vhodná pro hodnocení vodivosti v plexu, kořenech míšních a kmeni peri-

ferního nervu

4.3
Vyšetření na tetanii

? sledování charakteristických opakovaných výbojů ve svalu se dvěma, tře-mi nebo více vrcholy (dublety, triplety nebo multiplety) při a po hyperven-tilaci a ischemizaci vyšetřované končetiny škrtidlem ? jde o projev zvýšené nervosvalové dráždivosti u osob s poruchou metabo-lismu Ca, Mg (tetanie aj.)

? k dif. dg. různých křečových stavů, crampi, parestézií apod.

Obr. 15: Tetanie - dublety, triplety, multiplety

4.4
Vyšetření jednoho svalového vlákna (single fiber elektromyography)

? vyšetření potenciálů současně ze dvou sousedních svalových vláken spe-

ciální elektrodou

? vyhodnocování rozptylu (časového posunu) odpovědí obou svalových vlá-

ken („jitter“) počítačem

? k dif. dg. zvláště iniciálních stádií myastenia gravis pseudopara lytica

4.5
Macro EMG

? speciální jehlou (canula) se snímají AP z jednoho nebo více vláken jedné 

motorické jednotky

? možnost měřit velikost jednotlivých MU

? k dif. dg. iniciálních fází neurogenních lézí (např. ALS, spinálních svalo-vých atrofií)

4.6
Jiné speciální vyšetřovací postupy ad informandum ? vyšetření sympatické kožní  odpovědi (sympathetic skin response) (pro vyšetření vegetativních neuropatií, např. u diabetiků, mužské impotence aj.)

? vyšetření mužské impotence

? vyšetření inkontinence stolice (jehlovou či speciální elektrodou)

? vyšetřování inkontinence moči u žen (speciální elektrodou) ? analýza silového spektra (power spectrum) event. Willisonova analýza (vyšetření jehlovou elektrodou k odlišení normy, myogenní či neurální lé-ze)

MAGNETICKÁ STIMULACE

Elektromagnetickým stimulem evokujeme odpověď snímanou ve svalu

· motorický evokovaný potenciál (MEP)

El. magnetická stimulace (speciální ploché kruhové či motýlovité elektrody) je:

? nebolestivá

? lze ji bezpečně opakovat

? lze stimulovat kortex, různé oblasti míchy, plexus i periferní nerv

Jde o jedinou metodiku umožňující hodnotit především vodivost efe-

rentního systému (pyramidových a doprovodných drah) ke končetinám i 

kloubovým nervům

Latence MEP je třeba hodnotit vzhledem k výšce postavy vyšetřované-

ho

Magnetická stimulace je důležitá hlavně pro  diagnostiku:

? demyelinizačních lézí (u RSM jako důležitý doplněk k  vyšetření aferent-ních systémů pomocí evokovaných potenciálů - VEP, BAEP, SSEP) ? míšních lézí traumatických, cévních aj.

? prognózy cévních onemocnění mozku atd.

EVOKOVANÉ POTENCIÁLY

Definice a rozdělení

Evokované potenciály (e.p.) jsou počítačem zprůměrněné elektrické odpo-vědí nervového systému na senzorické podněty. Jednotlivé odpovědi mají velmi malou amplitudu a jsou překryté  spontánní bioelektrickou aktivitou.  Proto se zprůměrňuje opakovaně elektrická aktivita bezprostředně po sti-mulaci. Na okamžiku  stimulace nezávislá, nepravidelná spontánní aktivita se postupně eliminuje a pravidelná elektrická aktivita vyvolaná stimulací se zvýrazňuje (sumuje).

Podle podnětu rozlišujeme vizuální (optické) e.p. (VEP), akustické (kmeno-vé) e.p.  (BAEP) a somatosenzorické (somatosenzitivní)  e.p. (SSEP).

Jednotlivé e.p. se dělí dále podle specifického podnětu:

1.
VEP: na šachovnicový podnět (“pattern reversal”), na záblesk, na jiný světelný podnět, na pohyb v zorném poli (“motion onset” evoked potentials).

2.
AEP: AEP s krátkou latencí (kmenové AEP=BAEP), AEP se střední laten-cí, AEP s dlouhou latencí, jiné AEP

3.
SSEP: SSEP po stimulací nervů HKK, SEP po stimulaci nervů DKK, jiné 

SEPKlinické aplikace evokovaných potenciálů obecně

Evokované potenciály použiváme ke zjišťování převodu signálů  zvláště v centrálních částech zrakového, sluchového a somatosenzorického systému. 

E.p. jsou tak citlivé, že odhalují často poruchy, které nejsou zjistitelné jinými 

vyšetřovacími metodami.

Zvláštní význam mají e.p. v diagnostice roztroušené sklerózy, u  některých strukturálních lézí, u degenerativních a metabolických onemocnění. Během neurochirurgických zákroků slouží e.p. k monitorování funkce sensorických míšních drah během míšních operací, kmenových struktur a akustického nervu během operací např. neurinomu akustiku.

Akustické (kmenové) evokované potenciály (BAEP)

Kmenové evokované potenciály jsou elektrickou odpovědí sluchového nervu a kmenových struktur akustického systému na stimulaci sluchového systé-mu. Snímání těchto potenciálů z povrchových elektrod je poměrně složitým procesem a předpokládá odpovidající technické vybavení. Je nutné snímat několik desítek, stovek až tisicovek odpovědí v pevné vazbě na stimulační okamžik a po určitou, předem definovanou dobu. 

Výsledkem je sled positivních a negativních vln s charakteristickou latencí, amplitudou a dalšími typickými vlastnostmi.  Kmenové evokované potenciály snímáme u sedicího anebo ležicího pacienta. Velmi významná je co největší relace krčních a perikraniálních svalů. Někdy podáváme proto před snímá-ním sedativa. Spánek a změna stavu vědomí nemění vzhled kmenových evokovaných odpovědí. 

Podnětem u akustických kmenových evokovaných potenciálů jsou  filtrované či nefiltrované kliky anebo zvuky krátkého trvání, aplikované audiometrický-mi sluchátky zvlášť do každého ucha. Nestimulované ucho je přitom vyřaze-no aplikací šumu o intenzitě 60 dB. Intenzita podnětů v decibelech má být individuální a nastavena podle předchozího audiometrického vyšetření. U zdravého jedince použiváme intenzitu kolem 80dB.

Za jednu sekundu aplikujeme 8-10 podnětů, zprůměrňujeme kolem 2000 od-povědí v časovém úseku 10ms po aplikaci podnětů.

Snímací elektrody jsou umístěny na vertexu a nad levým a pravým mastoi-dem. Zemnící elektroda leží frontálně ve střední linii anebo kdekoliv na hla-vě či krku apod. 

Nejkonstantnější vlnou je vždy vlna V, následují vlny I a III. Vlna IV je často zavzata do velké vlny V.

V dřívějších studiích bylo určeno, že jednotlivým vlnám přisluší určitá lokali-zace v mozkovém kmeni a že generátory těchto vln lze lokalizovat poměrně přesně do určitých nervových struktur:

Vlna I : n acusticus, vlna II: nc. cochlearis a corpus trapezoideus, vlna III: 

horní oliva, vlna IV: lemniscus lateralis, vlna V: colliculus caudalis, vlna VI: curpus geniculatum laterale, vlna VII: thalamokortikální spoje akustického systému.

Pozdější studie však ukázaly, že přímé relace vln k určitým bodům mozko-vého kmene neexistují. V současné době se předpokládá, že většina vln je generováno více strukturami mozkového kmene a že jednotlivé struktury se podílí na generaci více jednotlivých vln. Proto bylo k lokalizaci změn navr-ženo měření mezivrcholových latencí .

Latence I-V je výrazem šíření vzruchu od akustického nervu k hornímu me-sencefalu.

Latence I-III měří šíření vzruchu dolním, latence III-V šíření vzruchu horním kmenem.

Jaké lze očekávat změny kmenových evokovaných potenciálů při lézích n.  acusticus, dolního anebo horního kmene?

Těžké léze akustiku mají za následek vymizení celého sledu typických vln anebo zůstává v redukované formě výbavná vlna I.

Požkození dolního kmene má za následek redukci a opoždění vln II a III. 

Mohou být prodloužené latence I-III a I-V.

Léze horního kmene redukují vlny IV a V a prodlužují jeji latence. Mezivr-cholové latence III-IV a I-V mohou být prodloužené, mezivrcholová latence I-III zůstává v normálních mezích.

Strana léze se dá zjistit snímáním z obou stran povrchu lebky. Anomalie pak zjistíme pouze na straně homolaterální ke stimulovanému uchu.  U kterých neurologických onemocnění jsou kmenové evokované potenciály diagnosticky významné?

1. Sclerosis multiplex

Patologické nálezy v kmenových evokovaných potenciálech (BAEP) jsou u pacientů s RS poměrně časté (50-70%). 

2. Tumory mostomezečkového koutu

Zásadní změnou je absence vlny I i dalších vln u větších neurinomů či me-ningeomů mostomozečkového koutu. Větší tumory této oblasti, komprimující pons, mají za následek výrazné prodloužení mezivrcholové latence I-III a není výbavná vlna II.

3. Intramedulární tumory mozkového kmene

Vlna I je většinou dobře výbavná, chybí však vlny III, IV a V anebo mají zřetelně prodloužené latence a snížené amplitudy. Tumory pontu způsobují prodloužení mezivrcholové latence I-III, tumory pontomesencefalické  a me-sencefalické mají za následek prodloužení mezivrcholové latence III-V.  Oboustranné alterace latencí mohou být výrazem infiltrujícího pontinního gliomu.

4. Stanovení mozkové smrti

Ke stanovení mozkové smrti mají BAEP význam tehdy, kdy je výbavná vlna I a chybí další složky, protože kompletní nevýbavnost BAEP u komatózního nemocného může být způsobena hluchotou, lézí n. acusticus anebo i tech-nickými problémy.

5. Kmenové léze ischemické a hemorhagické

Zupravidla vidíme těžké alterace BAEP, byly však popsány i normální nále-zy. 

Somatosenzorické evokované potenciály (SSEP) 

Jsou proti BAEP složitější a snímání je pracnější. Na horních končetinách stimulujeme lehce nadprahovým podnětem pro motorickou reakci smíšený periferní nerv, obyčejně n. medianus na zápěsti a snímáme  simultánně evokovanou aktivitu v oblasti Erbova bodu, nad krční míchou a nad kontral-terální sensitivní postcentrální kůrou. Získáváme tak přehled o elektrické aktivitě generované brachiálním plexem, krční míchou a somatosenzorickým kortexem. Aktivita generovaná strukturami mozkového kmene se zobrazuje při snímání z oblasti somatosenzorické kůry proti vzdálené referenci. Sti-mulační frekvence je menší než 10, většinou 4-7 stimulů za sekundu, časo-vá základna se volí kolem 4O msec., zprůměrňujeme 500 až 2000 stimulací.  Za normálních okolností jsou normální latence v jednotlivých kanálech po-měrně konstantní. Určitou úlohu hrají individuální rozdíly: věk, pohlaví, dél-ka končetin, teplota okolí, event. sensitivní poruchy.

Hlavní patologické změny jsou následující:

1) Chybění normálních vln

2) Prodloužení doby centrálního vedení

a) mezi vrcholem potenciálu z Erbova bodu a vrcholem potenciálu z ce-rvikální elektrody, ( N9 - N13 ), t.j. porucha vedení mezi brachiálním plexem a krční míchou.

b)  mezi vrcholem z cervikální elektrody a kortikálním potenciálem Fz-3 

anebo Fz-C4 (N13 - N20), t.j. porucha vedení  mezi krční míchou a kortexem

c)  mezi vrcholem potenciálu snímaného na dlouhou vzdálenost (kmeno-vý potenciál) a  kortikálním potenciálem (P13/14 - N20), t.j. vedení mezi mozkovým kmenem a kortexem.

d)  mezi vrcholem potenciálu z Erbova bodu a kortikálním potenciálem (N9 - N20), t.j.  vedení mezi brachiálním plexem a kortexem.  3) Prodloužená doba periferního vedení mezi stimulační elektrodou a Erbo-vym bodem (delší latence N9).

Generátory jednotlivých vln nebyly dosud bezpečně určeny. Předpokládá se, že vlna N9 vznikne podrážděním periferních nervů mezi axilou a míchou.  Vlna N11 je pravděpodobně generována zadním rohem míšním cervikální míchy a přilehlými vlákny zadních provazců. Vlny N13 a N14 pochází zčásti z aktivity krční míchy, zčásti jsou tyto vlny generovány mediálním lemnis-kem. Nejlépe se zobrazuje aktivita vyšších částí somatosensitivních projekcí vlnami P13/14 při snímání na dlouhou vzdálenost.

Na dolních končetinách stimulujeme n. tibialis posterior anebo n. peroneus communis a snímací elektrody leží nad lumbální a dolní hrudní míchou a opět nad somatosenzorickým kortexem. Tímto způsobem získáváme přehled o elektrické aktivitě generované bederní a dolní hrudní míchou a somato-senzorickým kortexem. Podrobnější výklad SEP z dolních končetin necháme na další seminář.

Topická diagnostika pomocí SEP

1)  Chybění vlny N9  při normálních vlnách N13 a N20  je normálním nále-

zem

2)  Chybění všech potenciálů signalizuje lézi periferního nervu anebo bra-

chiálního         plexu

3)  Opoždění vlny N9 i dalších potenciálů je rovněž příznakem léze perifer-

ního 

nervu anebo brachiálního plexu

4)  Chybění potenciálu N13 z oblasti krční míchy a kortikálních potenciálů při normálním potenciálu N9 je příznakem poruchy krční míchy 5)  Prodloužení vedení mezi vrcholy N9-N13 při normální latenci N13-N20 signalizuje lézi nad brachiálním plexem a pod dolní oblongatou.  6) Prodloužení vedení mezi N13-N20 při normálním vedení N9-N13 a nor-málním periferním vedením je příznakem léze nad oblongatou a pod soma-tosenzorickým kortexem. Stejný význam má chybění N20 a normální N9-N13.

Klinické jednotky alterující SEP při stimulaci n. medianus:

Polyneuropatie: Menší amplituda, větší latence SEP. Převodový čas N13-N20 normální, N9-13 s větší latencí při postižení zadních kořenů.  Guillain-Barréův syndrom: Prodloužené latence N9 a N13, delší latence N9-N13.

Chracot-Marie-Tooth, Friedreichova choroba, Adieho syndrom, tabes dorsa-lis: 

V důsledku  léze periferních nervů redukce N9.

Léze plexus brachialis: Kompletní přerušení má za následek vymizení SEP na všech registračních místech. U částečných lézí je třeba pátrat po topice stimulací jednotlivých periferních nervů.

Léze cervikálních kořenů: Výbavná odpověď N9 (Erbův bod), další složky nevýbavné (anapř. avulze kořenů).

Léze krční míchy: Normální N9, patologické vlny N13 a N20. Tento nález je charakteristický pro cervikální spondylopatii, traumata krční míchy, syringo-myelii.

Sclerosis multiplex: Mohou být postižena somatosenzitivní vlákna kdekoliv v oblasti kmene, včetně vláken thalamokortikálních. Následkem je redukce až vymizení N13 a N20.  Jsou prodloužené převodní časy N9-N20, N13-N20 a N9-13. Někdy jsou patologické SEP i u nemocných s isolovanou retrobulbár-ní neuritidou. Při kombinaci stimulace nervu DKK a HKK jsou SEP u RSM diagnosticky významnější než VEP a BAEP.

Kmenové infarkty a tumory: Patologické nálezy vidíme u těch případů, kde léze tegmentum a lemniscus medialis. Naopak Wallenbergův syndrom a We-berův syndrom mají normální nálezy.

Parietální ložiskové léze: Dochází k redukci amplitudy N20 anebo k jejimu vymizení.

Mozková smrt: Není výbavná vlna N20, někdy se však podaří vybavovat po-tenciály při zapojení na dlouhou vzdálenost (generace v mozkém kmeni).  Vlny N9 a N13 jsou většinou zachovány.

Vizuální evokované potenciály (VEP)

Nejběžnějším podnětem při klinickém snímání VEP je černobilá šachovnice, promítaná na monitoru a rytmicky měnící černé a světlé pole (pattern rever-sal). Jednotlivé čtverce mají stejnou velikost. Vyšetřuje se každé oko zvlášť, nevyštřované oko je zakryté a podle diagnostické otázky a předpokládané lokalizace léze optického systému stimulujeme buď plným polem anebo pra-vým a levým hemipolem obrazovky.

U nemocných s předpokládanou lézí optického nervu postačí stimulace ce-lým polem, u nemocných s požkozením chiasmatu anebo optické radiace stimulujeme zvlášť na každém oku pravým a levým hemipolem.

Následující schema ukazuje normální VEP při stimulaci celým polem.

Stimulace hemipolem se provádí obyčejně většími čtvercí a rovněž mono-kulárně. 

Topický význam VEP a) Prodloužená latence, nižší amplituda anebo dokonce nevýbavnost VEP při stimulaci jednoho oka, normální latence při stimulaci oka druhého: jed-nostranná léze oka anebo n. opticus na straně stimulace.  b) Oboustranně prodloužená latence, nízké amplitudy až nevýbavnost VEP: léze obou optiků, nejčastěji u demyelinizačních onemocnění c) Latence P100 normální, ale významná interokulární diference: podezření na lézi optiku na straně delší latence.

Patologické VEP u některých neurologických onemocnění

Z prechiasmatických lézí jde především o RSM (prodloužení latence P100 v 70%),  někdy je současně snížená amplituda a vlna P100 trvá delší dobu.  Rovněž tumorózní komprese a ischemické neuropatie optiku vykazují typické změny VEP především při stimulaci plným polem. Akutní retrobulbární neu-ritidy způsobují prodloužení latencí VEP a snižení amplitud. S návratem zrakové ostrosti se většinou opět zvětšují amplitudy, ale latence zůstávají prodloužené. U ischemických neuropatií se vyskytují podobné nálezy, které však nikdy nejsou tak výrazné a tak trvalé jak u RSM. Alterace latencí P100 i amplitud vidíme rovněž u řady dalších neurologických onemocnění, jako u M. Friedreich, u spinocerebelárních ataxií, u diabetu, intoxikací apod.

Likvorologie

Mozkomíšní mok (cerebrospinální likvor) je čirá, bezbarvá tekutina, která vyplňuje komorový systém a subarachnoidální prostory mozku a míchy. Na-vzdory skutečnosti, že likvor je rutinně vyšetřován již více než 100 let, existuje stále řada nejasností o jeho tvorbě, resorpci, cirkulaci, funkci a skladbě. 

Likvor je secernován buňkami chorioidálních plexů postranních komor. Z nich vytéká skrze foramina Monroi do III. komory, ze které se prostřednic-tvím Sylviova mokovodu dostává do IV. komory. Ze IV. komory likvor vytéká skrz foramen Magendi do cerebellomedullární cisterny, ze které se rozlévá jednak do subarachnoidálních prostor (mezi pia mater a arachnoideou) na bazi a konvexitě mozku, menší část proudí do subarachnoidálního prostoru míchy. Za hlavní místo resorpce likvoru je považována arachnoidea s Pa-cchionskými granulacemi, které jsou klkatými vychlípeninami arachnoidey do sinus sagitalis superior. Zde dochází k vstřebávání likvoru do venózního systému.

Celkové množství likvoru u dospělého člověka je asi 150 ml. Znamená  to, že při denní  produkci 500 ml likvoru je toto množstvív průběhu 24 hodin ob-noveno asi třikrát.

Funkce likvoru

Všeobecně je akceptována jeho úloha mechanická, ochranná - likvor vytváří pružný polštář, chránící mozek a míchu proti mechanickým otřesům, výky-vům atmosferického tlaku a změnám okolní teploty. Zaručuje homeostázu CNS udržováním rovnovážného stavu své skladby, zejména iontů K a Na.  Představuje drenáž pro metabolický odpad CNS, který nemá lymfatický systém. Účastní se imunologických obranných pochodů, zvláště při neuro-infekcích (obsahuje protilátky).

Odběr likovru

Odběr likvoru se děje punkcí likvorových prostor za účelem jeho komplexní-ho vyšetření.

Lumbální punkce (LP)

Jedná se o odběr likvoru z durálního vaku páteřního kanálu, který sahá od horního okraje obratlového těla L2 k obratlovému tělu S1-S2, tj. z prostoru, kam již mícha nedosahuje (končí u horního okraje L2). Orientací je nám po-myslná spojnice vrcholů lopat kyčelních, která protíná páteř v místě proce-sus spinosus L4. Nejčastěji provádíme LP těsně pod ní, tj. mezi procesus spinosus L4-L5, lze ji však provést i v prostoru L5-S1, ev. nad spojnicí v prostoru L3-L4.

Vpich provádíme u sedícího či na boku ležícího nemocného za přísně steril-ních podmínek (benzinem či jiným dezinfekčním prostředkem důkladně očištěná kůže v celé bederní krajině, sterilní rukavice) jehlou s mandrénem, kterou vedeme ve střední čáře ve zvoleném intervertebrálním prostoru po-malu dopředu a lehce nahoru. Hloubka zavedení jehly u dospělého člověka je asi 4 - 8 cm, v závislosti na síle podkožního tuku. Často vyšetřující pozná průnik jehly do subarachnoidálního prostoru podle toho, že těsně před jeho dosažením jehla překoná odpor dury mater. Po vytažení mandrénu odkapá-vá likvor. V tomto okamžiku je třeba připojit hadičku Claudova manometru ke změření tlaku likvoru. Vsedě je normální hodnota likvorového tlaku asi 400 mm H2O, vleže se pohybuje mezi 90 - 200 mm H2O.

Nižší hodnoty jsou známkou likvorové hypotenze, vyšší hodnoty likvorové hypertenze. Ke zjištění průchodnosti likvorových cest použijeme tzv. tlako-vých zkoušek.

Queckenstadtova zkouška, spočívající v současné kompresi jugulárních žil s následnou venostázou v intrakraniálním prostoru, má za následek rychlý vzestup likvorového tlaku cca o 100 mm H2O, který se po uvolnění kompre-se rychle vrací k normě. Stookeyova zkouška, spočívající v zapojení břišní-ho lisu či tlaku na břicho, umožní výškovou lokalizaci, ev. překážky v likvo-rových cestách. Při překážce v oblasti kanálu páteřního je odpověď (tj. vze-stup likv. tlaku) při Stokeyho zkoušce normální, zatímco Queckenstadtův manévr ke vzestupu likvorového tlaku nevede.

Zásadou je odebírat co nejmenší množství likvoru, které postačuje k pláno-vaným vyšetřením. S malým rizikem rozvoje postpunkčních obtíží, za před-pokladu dodržení následného 24 h klidu na lůžku, lze obvykle odebrat jed-norázově 10 - 15 ml likvoru. Postpunkční potíže v důsledku likvorové hypo-tenze při pokračujícím prosakování likvoru plenami do epidurálního prosto-ru, k nimž jsou někteří nemocní disponováni, jsou charakterizovány bolestmi hlavy při poloze vstoje. K jejich ústupu postačí prodloužit klid na lůžku a za-jistit dostatečný příjem tekutin.

Kontraindikace lumbální punkce: Procesy vedoucí k rozvoji mozkového okci-pitálního konusu, hypertenze nitrolební s městnáním na očním pozadí, nádo-ry v zadní jámě  lební, mozkové abscesy, zánětlivé komplikace v místě punkce, které by mohly  vést k zavlečení infekce do intradurálního prostoru (záněty kůže, epidurálního prostoru, osteomyelitidy)

Suboccipitální punkce

Likvor odebíráme z cerebellomedullární cisterny. Místo vpichu je v mělké jamce mezi protuberantia occipitalis externa a procesu spinosus C2 přesně ve střední čáře při maximálním předklonu hlavy u sedícího či na boku leží-cího nemocného. Vzhledem k umístění cerebellomedullární cisterny v proxi-mální části CNS, a s tím souvisejícím menším hydrostatickým tlakem, je pravděpodobnost následného prosakování likvoru, a tím vzniku postpunkč-ních obtíží, menší. Lepší tolerance subokcipitální punkce umožňuje její pro-vedení i ambulantně. Na druhé straně však při subokcipitální punkci může dojít k poranění prodloužené míchy či vertebrální arterie, což jsou komplika-ce vážně ohrožující život nemocného. To je hlavním důvodem, proč subok-cipitální punkci v současné době provádíme jen výjimečně, obvykle jen tam, kde lumbální cesty nelze použít (např. při blokádě likvorových cest na úrovni míšní).

Vyšetření likvoru

Makroskopický vzhled a barva likvoru

Normální likvor je čirá, bezbarvá tekutina podobná vodě. Drobné změny skladby likvoru nevedou ke změně jeho vzhledu. Likvor přestává být čirý a stává se zkaleným při zmnožení buněk (pleiocytóza) a nebo zvýšení bílkovi-ny (hyperproteinorachii). Větší počet lymfocytů (asi 500/3) je příčinou běla-vého zkalení, při větším podílu leukocytů dojde ke žlutavému či žlutozele-nému zákalu.

Při blokádě likvorové pasáže na míšní úrovni likvor pro vysoký obsah bílko-viny v chladu spontánně koaguluje (tzv. Froinův blokový syndrom).  Erytrochromní (hemoragický) likvor je červený příměsí erytrocytů. Xanto-chromní, žlutavé zbarvení likvoru je způsobeno přítomností bilirubinu, roz-padového produktu hemoglobinu, a je známkou staršího krvácení do likvoro-vých cest. 

Při melanosarkomu mozku bývá likvor hnědý až černý.  V některých případech (zvláště u tbc meningitidy) se ve stojícím likvoru tvoří fibrinová síťka (pavučinka).

Laboratorní vyšetření likvoru

V laboratořích se provádí vyšetření cytologické, biochemické, spektrofoto-metrické, bakteriologické a virologické.

1. Cytologické vyšetření

Cytologické vyšetření se dělí na základní vyšetření kvantitativní (sloužící ke zjištění počtu buněk a jejich základní druhové diferenciace) a nadstandardní kvalitativní (k detekci zejména nádorových a atypických buněk).  Ke kvantitativnímu vyšetření slouží Fuchs-Rosenthalova komůrka o obsahu 3,2 mm3. Protože počítáme buňky v celém jejím prostoru, výsledný počet buněk uvádíme ve formě třetinového zlomku. Normální likvor obsahuje pou-ze lymfocyty a menší podíl monocytů v celkovém množství do 12-15/3. Zvý-šení jejich počtu, stejně jako příměs jiných buněk - leukocytů, plasmocytů, eosinofilů, makrofágů, erytrocytů, je známkou patologických změn.  Počet lymfocytů stoupá především u virových zánětů, plasmocyty se objevují při subakutních a chronických zánětech, leukocyty (polynukleáry) řádově ve stovkách až tisících provázejí bakteriální (purulentní) meningitidy a v men-ším množství někdy i počáteční stádia virových a tbc meningitid.

2. Biochemické vyšetření

Do základního biochemického vyšetření patří vyšetření hladiny bílkovin a jejich elektroforéza, vyšetření cukrů, chloridů a laktátu. Imunoelektroforetic-ké vyšetření, zjištění lipidů včetně jejich spektra, enzymů, minerálů a řady dalších látek dle diagnostické rozvahy představuje nadstandardní vyšetření.  a) Vyšetření bílkovin Pandyho zákalová reakce je metoda orientační. Při normálním množství bíl-kovin v likvoru způsobí jedna kapka likvoru, vkápnutá do roztoku fenolu, je-ho lehké zkalení, které hodnotíme jako opalescenci +,-.  Metod kvantitativního stanovení bílkovin je celá řada, každá zatížená urči-tou chybou. Za normálních okolností je hladina likvorových bílkovin cca 0,10 - 0,40 g/l, tj. asi 200x méně než v krvi.

Jejich množství stoupá při zánětech, polyradikuloneuritidách, bloku likvoro-vých cest, ale také při příměsi krve (SAH). 

Zvýšení bílkovin při normálním počtu buniček označujeme jako proteino-cytologickou disociaci (P-C disociaci). Ta provází nejčastěji míšní komprese a polyradikuloneuritidy, objevit se může i u větší hernie meziobratlové des-tičky. Opačná disociace cytologicko-proteinová (C-P disociace) se zmnože-ním buněk při normální hladině bílkovin je projevem zánětlivého postižení, meningitidy. 

Elektroforetické vyšetření slouží ke kvantitativnímu určení jednotlivých bíl-kovinných frakcí a nahradilo dříve užívané orientační koloidní reakce. 

Normální elektroforeogram 

likvoru 

Prealbumin         2,69  ?  0,13 

albuminy           57,71  ?  0,40 

alfa 1 globuliny   5,80   ?  0,14 

alfa 2 globuliny   6,40   ?  0,15 

beta glob.         17,96   ?  0,32 

gama globuliny   9,44   ?   0,18

Od sérového vzorce se elektroforeogram likvoru odlišuje přítomností preal-

buminu a kutečností, že největší globulinovou frakcí jsou beta globuliny (v 

krvi gama globuliny). U některých zánětlivých procesů, zejména tbc menin-

gitidy a bakteriální meningitidy, dochází k tzv. inverzi alfa globulinů, která je 

představována nárůstem alfa 1 a poklesem alfa 2 frakce.  Hladina beta globulinů stoupá často u atrofizujících a degenerativních pro-cesů mozkových. Největší význam elektroforézy likvorových bílkovin však spočívá v detekci gama globulinů a jejich oligoklonálního proužkování u roztroušené sklerózy mozkomíšní (RSM) jako důkazu jejich intrathekální syntézy.  b) Vyšetření cukrů Normální hladina cukrů v likvoru je mezi 2,5 - 4,5 mnol/l a odpovídá cca 60 % hladiny cukrů v krvi. Větší diagnostickou hodnotu má snížení hladiny cuk-ru v likvoru (hypoglykorachie), kterou nacházíme u bakteriálních a tbc me-ningitid, někdy i u karcinóz mening. Naproti tomu hyperglykorachie často jen pasivně odráží zvýšenou hladinu krevního cukru u diabetiků či po i.v. apli-kaci glukózy.

c) Vyšetření chloridů

Diagnostický přínos chloridů je malý. Normální hladina chloridů je mezi 118 - 130 mnol/l. Signifikantní snížení jejich hladiny nacházíme u tbc meningiti-dy, na dolní hranici normy bývají u bakteriálních meningitid.  d) Vyšetření laktátu Normální hodnota laktátu v likvoru je do 2,2 mnol/l a jen málo závisí na hla-dině v krvi. Lehce zvýšenou hladinu laktátu v likvoru nacházíme u virových meningitid. U tbc meningitid a purulentních meningitid je hladina laktátu v likvoru zvýšena několikanásobně.

Spektrofotometrické vyšetření

Je to metoda určená k objektivnímu a kvantitativnímu hodnocení příměsi kr-ve v likvoru. Erytrocyty, které se ocitnou v cizím prostředí, tj. v likvoru, podléhají cca během 2 hodin hemolýze. Jejím výsledkem je tvorba krevních pigmentů, zprvu oxyhemoglobinu, který je později metabolizován na biliru-bin. Tyto pigmenty jsou příčinou xantochromního zbarvení likvoru, které v případě dostatečně masivního krvácení zjišťujeme prostým okem.  V případě jednorázového krvácení má přítomnost pigmentů své zákonitosti, cca za 2 h od počátku krvácení můžeme v likvoru již prokázat přítomnost oxyhemoglobinu. Bilirubin se objeví 3.-4. den, přičemž jeho podíl dále na-růstá, takže v následujícím týdnu je již poměr oxyhemoglobinu a bilirubinu obrácený ve prospěch bilirubinu. V dalších dnech spolu s postupným ústu-pem xantochromie jejich množství progresivně klesá a cca za 3 týdny od kr-vácení již pigmenty v likvoru neprokážeme.

Je však nezbytné si uvědomit, že k hemolýze erytrocytů dojde bez ohledu na zdroj krvácení vždy, když jsou erytrocyty ponechány dostatečně dlouhou dobu, tj. asi dvě hodiny, v likvoru. Jestliže ponecháme nezcentrifugovaný likvor s příměsí erytrocytů po tuto dobu stát, pak není v možnostech spekt-rofotometrického vyšetření určit původ zjištěných krevních pigmentů, tj. zda pocházejí z arteficiální traumatické punkce, či se jedná o patologické krvá-cení do likvoru. Tuto diferenciaci neumožní ani další opakovaná likvorová vyšetření. Předpokladem přínosnosti likvorového vyšetření v diagnostice kr-vácení je dodržení zásady co nejčasnější centrifugace likvoru k zábraně do-datečné, tj. in vitro, hemolýzy erytrocytů.

Bakteriologické a virologické vyšetření

Je možno provést  několika způsoby:

a) Vyšetření mikroskopické, ev. elektromikroskopické s přímým průkazem bakterií (u lymské borreliózy) b) Vyšetření kultivační na speicálních půdách.  c) Pokus na zvířeti (vyšetření inokulační).

Vyšetření na lues

K průkazu luetické infekce CNS významnou měrou přispívá vyšetření likvo-ru. Kromě nespecifických znaků, spočívajících ve změně skladby likvoru ve složce cytologické i biochemické (viz speciální likvorologie), nás na luetic-kou infekci CNS upozorní pozitivita speciálních testů.  RRR test je založen na reakci s nespecifickým, tj.netreponemovým antige-nem, kterým je v tomto případě cardiolipin. Bývá pozitivní v časných fázích infekce, obvykle v prvních 3 týdnech onemocnění. 

Další testy jsou založeny na reakci se specifickým, tj. treponemovým anti-genem.

FTA (fluorescenční test) - princip metody spočívá v tom, že protilátky pří-tomné v séru nemocného se váží na treponemy nafixované na sklíčku. Po přidání antiséra konjugovaného s fluoresceinem protilátky v mikroskopu zá-ří. Jejich zvýšený titr ve třídě IgM i IgM prokazujeme po celou dobu one-mocnění. Protože s ústupem nemoci klesají, lze tohoto testu využít k moni-toraci účinnosti léčby. 

TPHA (treponema hemaglutinační test), kdy se na treponemový antigen váží ptačí krvinky. Tento test je pozitivní u všech nemocných, kteří prodělali lue-tické onemocnění, tj. i po ústupu klinických projevů onemocnění po celý zbytek života postiženého jedince.

Jeho spolehlivost je 100 %. Stejnou spolehlivost vykazuje i test TPI (trepo-nema immobilizační, Nelsonův test). Sleduje množství znehybnělých, tj. im-mobilizovaných treponem (pěstovaných na králících) po přidání séra nemoc-ného obsahujícího protilátky.

Likvorové obrazy vybraných neurologických onemocnění Virové mengitidy Vzhled likvoru: Nejčastěji čirý a bezbarvý. Při pleiocytóze nad 500/3 může být lehce zkalen.

Elementy: Lymfocytární pleiocytóza s počty buněk kolem několika 100/3 aža 1000/3. V prvních dnech je možná i malá příměs polynukleárů (leukocytů).  Bílkovina: Hladina obvykle normální či jen velmi lehce zvýšená.

Cukry: Nejsou nikdy sníženy.

Chloridy: Nejsou nikdy sníženy.

Dynamika změn: Úprava likvorového obrazu je rychlá, obvykle již ke konci 1.  či na začátku 2. týdne onemocnění.

Purulentní meningitidy

Vzhled likvoru: Zkalen, někdy nažloutlý až nazelenalý. Vytéká pod tlakem.  Elementy: Pleiocytóza je převážně polynukleární a dosahuje hodnot několika 1000/3 až 10000/3. Je možná malá příměs lymfocytů, řádově 100/3.  Bílkovina: Hladina je zvýšena 10 až 20 krát.

Cukry: Nápadný pokles zejména v prvních dnech.

Chloridy: Často lehký pokles.

Dynamika změn: V závislosti na povaze infekčního agens, celkovém stavu organismu a účinnosti antibiotické léčby přetrvávají změny různě dlouho.  Prognosticky příznivým znamením je pokles buněk a bílkoviny.

Tuberkulózní meningitida

Vzhled likvoru: Obvykle bezbarvý, někdy xantochromní z drobného krvácení. 

Často v likvoru plave fibrinová síťka (punčoška).

Elementy: Pleiocytóza řádově 100/3 je převážně lymfocytární, pouze v prv-ních dnech mohou být i ve větším počtu zastoupeny polynukleáry.  Bílkovina: Zvýšena 10 - 20 krát, stejně jako u purulentních meningitid. Ná-padně jsou zmnoženy zejména gama globuliny, něco méně i alfa globuliny.  Cukry: Sníženy na poloviční či ještě nižší hodnotu.

Chloridy: Nápadný pokles.

Dynamika změn: Prognosticky příznivým znamením je pokles elementů, kte-rý je následován vzestupem cukrů a poklesem bílkoviny. Naopak další vze-stup hladiny bílkoviny, který nasvědčuje vznikajícímu bloku likvorových cest, je nepříznivým znamením.

Klíšťová meningoencefalitida

Vzhled likvoru: Většinou čirý, bezbarvý.

Elementy: Smíšená lymfocytární a polynukleární pleiocytóza, zpravidla do několika 100/3. Zatímco v prvních dnech mohou převažovat polynukleáry, po krátkém období rovnováhy dojde k definitivní převaze lymfocytů.  Bílkovina: Zpočátku normální či lehce zvýšená, v subakutním období často dále stoupá.

Cukry: Normální.

Chloridy: Normální.

Dynamika změn: Lymfocytární pleiocytóza a středně hyperproteinorhachie mohou přetrvávat i několik měsíců.

Polyradikuloneuritida typu Guillain - Barré

Vzhled likvoru: Čirý, bezbarvý.

Elementy: Počet buněk není zvýšen.

Bílkovina: Hladina významně zvýšena, i více jak 5x. Typický obraz proteino-cytologické disociace.

Cukry: Normální.

Chloridy: Normální.

Dynamika změn: Hyperproteinorhachie přetrvává velmi dlouho,  někdy i mě-síce po klinické úzdravě.

Ostatní polyradikuloneuritidy

Vzhled likvoru: Čirý, bezbarvý. 

Elementy: Normální počet buněk či lehká lymfocytární pleiocytóza, obvykle nepřesahující 100/3.

Bílkovina: Normální či v různém stupni zvýšená.

Cukry: Normální.

Chloridy: Normální.

Luetické afekce nervového systému

Likvorový nález závisí na aktivitě procesu a formě luetického potižení. Nej-těžší likvorové změny provázejí progresivní paralýzu. Změny stejného cha-rakteru, ale menší intenzity, nacházíme u tabes dorsalis a luetické endarte-ritidy.

Aktivní proces:

Vzhled likvoru: Čirý, bezbarvý.

Elementy: Pleiocytóza do několika 100/3 tvořená lymfocyty, monocyty a plasmocyty. V akutním stádiu je možná i malá příměs polynukleárů.

Bílkovina: Zvýšena 2-20x s výrazným zmnožením gamaglobulinů na 30 - 40 

%.

Cukry: Normální.

Chloridy: Normální.

Specifické reakce na lues: U progresivní paralýzy jsou prakticky vždy pozi-  tivní. U ostatních forem mohou být i negativní.

Dynamika změn: V důsledku specifické léčby nejprve ustupuje pleiocytóza.  Hyperproteinorhachie a pozitivita specifických reakcí mohou přetrvávat vel-mi dlouho, někdy i trvale. Návrat pleiocytózy je znamením nastupujícího re-lapsu onemocnění.

Roztroušená skleróza mozkomíšní (RSM)

I když normální likvorový nález nevylučuje možnost RSM, často, zejména v atace onemocnění, zjišťujeme změny ve složení likvoru.  Vzhled likvoru: Čirý, bezbarvý.

Elementy: Normální počet buněk či lehká pleiocytóza několika 10/3, tvořená lymfocyty, monocyty, méně plasmocyty. Přítomnost polynukleárů do likvoro-vého obrazu RSM nepatří.

Bílkovina: Normální či lehce zvýšená hladina. Nápadná je změna podílu jed-notlivých bílkovinných frakcí, charakterizovaná vzestupem gamaglobulinů.  Přítomnost oligoklonálního proužkování gama globulinů, nemající analogii v krevním seru, je důkazem jejich intrathekální syntézy.  Cukry: Normální.

Chloridy: Normální.

Karcinóza mening

Vzhled likvoru: Zpravidla normální, může být však i lehce xantochromní z drobného krvácení.

Elementy: Počet buněk může být normální, ale i lehká, obvykle několik 10/3 až 100/3 - smíšená pleiocytóza. Nálezem prvořadého významu je přítomnost nádorových buněk, které se vyznačují nepravidelným tvarem, různou veli-kostí celé buňky i jádra,  nezřídka i mnohojaderností s mitózami.  Bílkovina: Hyperproteinorhachie různého stupně.

Cukry: Často nápadný pokles.

Chloridy: Může být lehký pokles.

Likvorové změny se podobají změnám u tbc meningitidy. Pro stanovení správné dg je cenný nález nádorových buněk.

Překážky v páteřním kanálu blokující likvorovou cirkulaci

Nádory či velké výhřezy meziobratlových plotének (méně často zánětlivé změny ve smyslu arachnoiditidy) mohou přerušit cirkulaci likvoru v páteřním kanálu a způsobit tak změnu skladby likvoru pod překážkou. Hovoříme o tzv.  blokovém likvoru či Froinově syndromu.

Vzhled likvoru: Často xantochromní. Pro vysoký obsah bílkoviny v chladu po chvíli stání spontánně koaguluje.

Elementy: Počet buněk je normální.

Bílkovina: Mnohonásobně zvýšena. Obraz proteino-cytologické disociace.

Cukry: Normální.

Chloridy: Normální.

Pozitivní tlaková zkouška Queckenstadtova.

Subarachnoidální krvácení (SAH)

Vzhled likvoru: Likvor je erytrochromní, přičemž intenzita červeného zbarve-ní závisí na množství krve proniklé do likvorových prostor. Pokud od počát-ku krvácení uplynuly více jak 2 hodiny, je likvor po centrifugaci nad sedi-mentem erytrocytů xantochromní.

Elementy: V akutní fázi je přítomna záplava erytrocytů s počtem leukocytů a lymfocytů, který odpovídá poměru těchto buněk v krvi. Erytrocyty se vysky-tují v neporušené formě, ale i svráštělé, odbarvené, fragmentované. Nalé-záme makrofágy s fagocytovanými erytrocyty nebo jejich částmi. V dalších dnech, pokud nedošlo k recidivě krvácení, ubývá erytrocytů a zvyšuje se podíl leukocytů a lymfocytů jako výrazu dráždění mening. Na konci prvního týdne již erytrocyty v likvoru nenacházíme.

Bílkovina: Hyperproteinorhachie stoupající v závislosti na množství krevní příměsi.

Cukry: Normální.

Chloridy: Normální.

Spektrofotometrie: Za dvě hodiny od počátku krvácení zjišťujeme přítomnost oxyhemoglobinu. Třetí až čtvrtý den se objeví i bilirubin, jehož podíl dále narůstá, takže od počátku druhého týdne je poměr mezi oxyhemoglobinem a bilirubinem obrácený ve prospěch bilirubinu.

Dynamika změn: Pokud nedošlo k recidivě krvácení, množství oxyhemoglo-binu a bilirubinu v průběhu druhého týdne klesá a spolu s tím ustupuje i xantochromie. Snižuje se počet buněk a hladina bílkoviny.  Na konci třetího týdne od počátku krvácení je zpravidla likvorový nález již normální.

ZÁKLADY NEUROLOGICKÉ SYNDROMOLOGIE

Syndromologie mozkových laloků

Frontální lalok a jeho poruchy

Z didaktických důvodů rozlišujeme precentrální syndrom (léze gyrus pre-centralis) a prefrontální syndrom (léze frontální konvexity až po frontální pól).

Precentrální syndrom

Patologické procesy precentrální krajiny poškozují pyramidové motorické buňky a tím motorickou kortikální representaci kontralaterální poloviny těla.  Jen velmi vzácně je destruována celá precentrální oblast. Obvykle vidíme parciální a lokalizované obrny (centrální monoplegie) podle postižené so-matotopické oblasti. Izolované drobné léze motorické kůry nemají obvykle za následek spasticitu a mohou imitovat periferní parézy. Rozsáhlejší léze motorické kůry mají za následek kontralaterální obrny horní končetiny (bra-chiální typ), obličeje a horní končetiny (faciobrachiální typ) či dolní končeti-ny (krurální typ). 

Iritační léze jsou podkladem motorické Jacksonské epilepsie a adversivních záchvatů.

Syndrom frontální konvexity (prefrontální syndrom)

Léze frontálního pohledového centra (area 8) má za následek konjugovanou deviaci bulbů na stranu poškození s obrnou pohledu na stranu druhou.  oruchy symbolických funkcí viz kapitola afázie, agnózie, apraxie. Zvláštní význam má expresivní afázie.  Dále pozorujeme celou řadu psychopatologických změn a zvláštnostív moto-rickém chování těchto nemocných.

Často pozorujeme úbytek až ztrátu spontaneity, iniciativy a aktivity. Nemoc-ný je lhostejný k podnětům z okolí, nepozorný a nemá zájem o spolupráci (apaticko-abulický syndrom).

U jiných nemocných převažuje euforie, někdy i agresivita a nekritičnost.  Projevem nekritičnosti jsou moria (plané vtipkování, hrubé žertování). Někdy pozorujeme tzv. Ganserův syndrom, nemocný se jeví stupidní a jeho odpo-vědi jsou nehorázný, budí dojem schválnosti (viz Švejk a psychiatři!). V těž-kých případech ztrácí nemocný veškeré společenské a morální zábrany, močí a defekuje pod sebe kdekoliv (gatismus).

Poškozením frontopontocerebelárních drah vznikne frontální ataxie zvl.  kontralaterální dolní končetiny. Při chůzi se nohy překříží, přehnaně abdu-kují či addukují. V těžkých případech vidíme abázii až astázii.  Při pasivní změně polohy končetin kladou pacienti podobně jak u katatonie odpor („Gegenhalten“, paratonie), polohy se dlouho nemění. Pacientem po-zorované pohyby a slyšená slova a věty jsou spontánně napodobeny a opa-kovány (echolalie, echopraxie).

Typické jsou deliberační (desinhibiční) jevy. Jde o reflexní děje fyziologické v novorozeneckém věku. Úchopové reflexy úst a rukou jsou včasným feno-ménem prefrontálního syndromu. Podáváme-li nemocnému prst, ruku či předmět do dlaně reflexně ho sevře a zavře pěst. Výrazně jsou výbavné sací a labiální reflexy (axiální deliberace).

Parietální lalok a jeho poruchy

Hlavní příznaky jsou způsobeny poškozením gyrus postecntralis a dalších částí parietálního laloku (zvl. gyrus supramarginalis a gyrus angularis).  Ložiskové léze postcentrální oblasti způsobují kontralaterální poruchy sen-zitivní podle somatotopiky. Vidíme hemihypestézie až hemianestézie anebo parciální poruchy povrchové citlivosti, zvl. epikritcké. iritační léze jsou pod-kladem sensitivních Jacksonských paroxysmů.

Léze dalších části parietálního laloku způsobují poruchy polohocitu a po-hybocitu a při lokalizaci v dominantní hemisféře vidíme podle rozsahu a lo-kalizace postižení různé klinické obrazy, které se mohou i kombinovat.  Hlavní projevy jsou amnestická afázie, percepční Wernickeova afázie (léze temporo-parietálního pomezí), globální afázie, ideativní apraxie, gnostické poruchy různého typu.

Pro lézi gyrus angularis dominantní hemisféry svědčí Gerstmannův syndrom: 

porucha levo-pravé orientace, agnózie prstů, akalkulie a agrafie.  Astereognózie, autotopagnózie (neschopnost poznávat části svého těla), anosognózie (neschopnost uvědomovat si vlastní onemocnění), prostorová agnózie, apraxie oblékání atd. vznikají při poškození nedominantní hemisfé-ry.

Temporální lalok a jeho poruchy

Při lézích temporálního laloku pozorujeme pestré poruchy psychické. Poru-chy paměti (hlavně zapamatování) jsou následkem poruch oblasti hippo-kampu. Charakteristické jsou tzv. záchvatovité snové stavy (dreamy states), kdy nemocný vše prožívá jako ve snu, vidí výjevy jako při promítání filmu.  Časté jsou iluze již prožitého, viděného (illusion du déja vu), kdy se nemoc-nému vše zdá dávno známé, prožité anebo naopak iluze nezmámého( illusi-on du jamais vu), kdy se mu zdá vše neznámé, nepoznané.  Drážděním temporálního laloku (uncus gyri hippocampi) vznikají unciformní krize, náhlé a záchvatovité pocity nepříjemných zápachů.  Zasažením vláken optické radiace vznikají kontralaterální homonymní he-mianopsie a kvadrantové hemianopsie s centrální úsporou.  Iritační ložiska jsou podkladem temporální, psychomotorické epilepsie.

Occipitální lalok a jeho poruchy

Při lézi týlního laloku pozorujeme různé úppruchy zrakového systému.  Z iritačních projevů jsou to fosfény, zrakové pseudohalucinace s viděním osob, scén apod., z projevů zánikových pak hemianopsie kontralaterální s centrální úspoirou, kvadrantové kontralaterální hemianopsie, skotómy.  Větší léze, zasahující parietální lalok, způsobují alexie, agnózie barev, dysmorfopsie (deformované vidění předmětů). 

Korová slepota je vzácná, předpokládá oboustranné kompletní výpady celé zrakové kůry.

Poruchy symbolických funkcí - afázie, agnózie a apraxie

Afázie, agnózie a apraxie jsou významné klinické neurologické syndromy, které nacházíme často u nemocných s ložiskovou lézí mozkových hemisfér.  Jejich diagnostika má velký klinický význam, který až dosud nebýva plně vy-užíván a doceněn. Jednotné klinické syndromy s možností přiřazení k určité korové lokalisaci vidíme především u poruch cerebrálního prokrvení. Mezi všemi afáziemi jsou cévní poruchy zjistitelné asi v 80%.  Poruchy jiných semiotických soustav (početní,  hudební, výtvarné) a poruchy čtení, psaní atd i poruchy procesu  gnózie a praxie se málokdy výskytují samostatně.

AFÁZIE

Jako afázii označujeme ztrátu anebo poruchu interindividuálního dorozumí-vání prostřednictvím mluvené řeči.

Vyšetřujeme spontánní řeč, rozuměníi slyšené řeči, opakování slyšených slov, pojmenování předmětů a obrazů. U spontánní řeči hodnotíme schop-nost komunikace, artikulace, melodičnost mluvy, semantickou a fonematic-kou strukturu, syntax atd.

Rozlišujeme 4 velké formy a některé zvláštní typy afázie.

AMNESTICKÁ AFÁZIE

(synonyma: verbalni afázie,  nominační afázie, anomie atd.) Je to nejlehčí forma afázií. Artikulace a intonace jsou dobré, ale často si nemocný nevzpomíná na běžna slova denního života. Nejvíce se projevuje při určování podstatných jmen a při pojmenování viděných předmětů. Když si nemocný nevzpomíná na určité slovo, používá náhradní fráze: “vsak vi-te”,”no toto”,”tedy ale no” atd. a popisuje vlastnosti předmětů. Někdy si po-máhá pantomimou. Časté jsou parafrázie literární anebo verbální. Slova správně opakuje, dobře rozumí, správně vybírá žádaná slova z nabízených slov. Lokalisace je převážně temporoparietálně, v area supramarginalis (area 40) dominantní hemisféry. Průbeh je ze všech forem afázie nejpříizni-vější, topický význam však nejmenší.

MOTORICKÁ AFÁZIE

(Synonyma: Brocova afazie, expresivní, verbální afázie) U této afázie je řeč značně zpomalená, artikulace špatná a výrazná je poru-cha prosodie, medlodičnosti mluvy. Kromě poruch spontánní řeči pozoruje-me poruchy opakování slov a pojmenováni předmětů. Vyskytují se agramati-smy, parafázie, až slovní embolus. U těžších poruch dochází ke komolení slov. Nemocný si svou poruchu uvědomuje, snaží se o korekci, rozumí mlu-vené a psané řeči.

Lokalisace: area 44, 45, 46 podle Brodmanna, t.j. zadní a laterální část frontálního laloku.

PERCEPČNÍ  AFÁZIE

(Synonyma: senzorická afázie, Wernickeova afázie,  posterior afasia atd.) Nemocný špatně anebo vůbec nerozumí mluvené řeči. Spontánně mluví hodně, plynule, lehce, často rychlejí než bežně. Slovní produkce je však hrubě změněna. Dochází k záměnám slov, ke zkomolení, nemocný výslovuje nesmyslná slova, spojení slov a vět je nelogické. Nemocný nerozumí vlastní slovní produkci a proto si svou poruchu neuvědomuje.  Lokalisace léze: zadní část temporálního závitu, temporoparietální pomezí  dominantní hemisféry. (vaskularizačni oblast a. temporalis  posterior).

GLOBÁLNÍ AFÁZIE

(Synonyma: totální afázie, grande aphasie de Broca)

Jsou těžce postiženy všechny řečové funkce, spontánní řeč je nesrozumitel-ná (až „slovní salát“) a slyšené řeči postižený nerozumí. Současně vidíme vždy těžké alexie, agrafie, různé agnózie, ideativní apraxie. Časté jsou ře-čové automatismy a interindividuální komunikace je prakticky vždy nemož-ná.

Lokalisace léze: většinou totální uzávěr a.cerebri mediae s infarktem v okolí area 4o.

Hodnocení afázií a zařazení do 4 standartních typů:

Porucha spontánní řeči

Porucha rozumění řeči

Amnestická afázie

lehká

lehká

Brocova afázie

těžká

lehká

Wernickeova afázie

lehká

těžká

Globální afázie

těžká

těžká

Některé zvláštní formy afázií

U převodové afázie („Leitungsafasie“) vázne především opakováni slov a vět.

Společným znakem transkortikálních afázií je naopak velmi dobře  zachova-ná schopnost opakování slyšené řeči. Rozlišujeme 2 základní typy.  U transkortikálně-motorické afázie nemocný praktický nemluví spontánně, ale relativně dobře opakuje slyšenou řeč.

Pro transkortikálně-senzorickou afázii je charakteristické, že dominují těžké  poruchy rozumění slyšené řeči a poruchy pojmenování. Spontánní řeč je po-rušena obdobně jak u afázie Wernickeova typu a zůstává zachována schop-nost opakování slyšené řeči.

Agrafie

Agrafie je ztráta anebo porucha schopnosti psát, t.j. vyjadřovat řeč vlastním aktivním psaním.Většinou vidíme současně afázii. Společným základem je totiž mluvená řeč. Pro správné psaní je nutná správná praxie konstrukční a optická gnózie. Vyšetruje se spontánní psaní, psaní  na  diktat a  opisování.

Rozlišujeme 2 základní formy:

1. Agrafie totální - naprostá ztráta schopnosti psát

2. Disociovaná agrafie - je např.  zachována schopnost opisovat při ne-schopnosti spontánního psaní.

Hovoříme o verbální agrafii při chybách ve psaní slov, o literární agrafii při neschopnosti psát jednotlivá písmena. Vidíme paragrafie, záměny slov, pís-men, vynecháni slov, až tvorbu náhodných shluků písmen nedávajících žád-ný smysl. I při těžké agrafii může nemocný někdy správně psát své jméno, bydliště atd.

Lokalisace:  2. frontální závit, temporoparietálně  vlevo v dominantní hemi-sféře, vzácně při lézích corpus callosum (apraxie písma levé ruky)

Alexie

Alexie je ztráta anebo porucha schopnosti číst, rozumět psané řeči. Z prak-tických důvodů je účelné rozlišovat occipitální  a parietální formu alexie:

Occipitální alexie je alexie bez agrafie, čili čistá alexie:

Jde o velmi vzácnou poruchu. Nemocný nepřečte to, co sám napsal. Často vidíme současnou agnózii barev a pravostrannou hemianopsii. Nemocný však poznává písmena hmaten! Lokalisace: occipitální lalok dominantní he-misféry a léze splenia corpus callosum.

Parietální alexie (alexie s agrafii):

Nemocný není schopen ani číst, ani psát. Stává se vlastně analfabetem. Lo-kalisace: gyrus angularis dominantní hemisféry.

Akalkulie

Soustava početní je nadstavěna nad soustavou řečovou a používá týchž fy-ziologických mechanismů. Používá speciálních znaků, které lze zobrazit v řečovém kódu. Jde o funkci velice zranitelnou. Lokalisační význam je však právě proto malý: Léze byly pozorovány frontálně, temporálně, parietálně i occipitálně.

Amuzie

Jde o poruchu hudební soustavy. Otázka amúzií představuje složitou pro-blematiku, protože vždy závisí na hudebním vzdělání nemocného. Existují různé formy vokální amúzie, receptivní poruchy (nemocný nepoznává melo-dii), dále pozorujeme např. agrafii not, alexii notového zápisu a hudebních znaků. Porucha nemá vetší lokalisační význam.

Konstrukční apraxie

Jde o poruchu výtvarné činnosti. Projevuje se poruchami kreslení, obkreslo-vání, skládání geometrických útvarů, skládání  geometrických obrazců ze zápalek, tyček nestejné délky, skládání kostek či stavebnice v trojrozměr-ném prostoru. Nemocný správně zachází s perem, ale je bezradný, neví, jak úkol provést, dělá nejrůsznější chyby, chybné jsou hlavně prostorové vztahy nakreslených obrazců. Lokalisace léze: parietální a occipitální lalok domi-nantní i nedominantní hemisféry.

Apraxie

Apraxie je porucha anebo ztráta schopnosti provádet individuálně nacvičené (životní praxí získané) účelné pohybové výkony.

Posuzujeme pohyby spontánní, na slovní příkaz a opakování pohybů (imita-ce). Nikdy nejde o parézy, dyskinézy, ataxie apod. Potvrzuje to pozorování, že se projevy apraxie často objeví až při provádění pohybů na příkaz. Stejný pohyb nemocný většinou provede v jiné situaci zcela správně.  Vyšetřujeme jednoduché pohyby a složité pohyby na jednotlivých segmentů těla:

1. Jednoduché pohyby očních bulbů, obličeje, hlavy , končetin atd.  2. Zacházení s předměty. Např. kladivko, nůžky, zápalky, svíčka, uzel, pro-vázek, oblékáníi, svékání odevu atd.

3. Napodobení zacházení s předměty  jako napr. tlučení kladivkem, mletí kávy, klepání na dveře, atd.

4. Výrazové pohyby jako  hrozit pěstmi, mávat na rozloučení, dlouhý nos, přísahat, salutovat. apod.

Nejčastější jsou  apraxie horních končetin, apraxie obličeje a jazyka, nejvíce váznou pobyby výrazové a napodobení zacházení s předměty.

Obvykle rozlišujeme 3 druhy apraxie:

1. Apraxie motorická (kineticka, inervační)

Postihuje část těla, obličej,  ruku  apod. a je narušená jemná koordinace pohybů, ztrácí se jemné přesné provedení pohybů. Apraxie ruky jsou jedno-stranné. Lokalizace léze: kontralaterální korová oblast, podle somatotopiky 2. Apraxie ideomotoricka (ideokineticka)

Nemocný má správný plán pohybu, ví, co chce provést, umí pohyb popsat, ale přesto není schopen pohyb správně provést. Nemocný nemusí být svému okolí nápadný, často se porucha zjistí až podrobným vyšetřením. Tato apra-xie se vyskytuje ve 3 hlavnich formach:

?  apraxie obličeje

?  oboustranná apraxie končetin

?  jednostranná apraxie končetin,  většinou levostranná

Vyskytuje se u lézí levé mozkové hemisféry jako končetinová apraxie. Často pozorujeme současně parapraxie, t.j. substituce žádaného pohybu jiným po-hybem, záměny či perseverace pohybů. Nemocný si svou chybu uvědomuje, snaží se o korekci, ale opakování nezlepšuje provedení pohybu. Lokalisace: dominantní hemisféra, parietální operculum, vlákna převodová parieto-frontální ev. vlákna corpus callosum.

3. Apraxie ideativní, ideační

Nemocný na příkaz není schopen evokovat správný paměťový záznam, plán pohybu. Snaží se úkol splnit, ale dopouští se řady chyb, které nepoznává, neuvědomuje si svou poruchu. Není schopen chyby opravit, neví, jakých chyb se dopustil. Při zacházení s předměty (např. při pokusu zapálit svičku, uvařit kávu atd.) bývá  porušen sled jednotlivých pohybů, některé pohyby jsou vypuštěny. Lokalisace: bud difúznější léze CNS, anebo parietální lalok dominantní mozkové hemisféry.

Agnózie

Agnózie je porucha anebo ztráta poznávání při neporušeném vnímání. Dal-šími předpoklady diagnózy jsou dostatečná pozornost a inteligence.  Různé typy agnózií jsou vázané na určitý senzorický systém.  Uvedeme jen hlavní typy agnózií s vědomím,  že existují nejrůznější kombi-nace jednotlivých forem.

1. Optické agnózie

Agnózie objektů

Nemocný nepoznává zrakem předměty či obrazy předmětů. Hmatem nebo sluchem je však schopen předměty identifikovat. Typická otázka nemocného je proto: “mohu si sahnout?”

Simultánní optická agnózie

Je to porucha poznávání složitějších celků při zachované schopnosti pozná-vat jednotlivosti. Nemocný nedovede vysvětlovat děj, situaci a chybí mu schopnost  abstrakce.

Prosopagnózie

Nemocný nepoznává obličeje, mimiku, fyziognomie. Části obličejů (např.  nos, očí) diferencuje správně.

Visuospaciálni agnózie

Jde o poruchu lokalizace předmětů v prostoru, poruchu orientace ve zná-mém prostoru (v bytě, městě atd.), ztrátu topografické paměti - nemocný není schopen nakreslit např. plán svého bytu.

Agnózie barev

U tohoto typu agnózier vázne schopnost diferencovcat jednotlivé barvy.

Současně pozorujeme často  poruchy perimetru.

2. Akusticke agnózie

Globální akustická agnózie

Označuje se též jako psychická hluchota. Nemocný sluchem nepoznává řeč, zvuky, tóny, ačkoliv nemocný slyší, audiometrický nález je normální.  Agnózie tónů, agnózie melodie,  rytmu atd.

3. Asomatognózie

Jde o poruchu anebo ztrátu schopnosti uvědomovat si existenci svého vlast-ního těla, poznávat částí svého těla, polohu těla a jeho části v prostoru.

Hemiasomatognózie

Jde o poruchu vnímání, poznávání a uvědomování si polovinu vlastního těla.  Většinou si nemocný poruchu neuvědomuje, chová se tak,  jakoby polovinu těla skutečně neměl. Běžná je kombinace tohoto symptomu s prostorovou hemiagnózii. Často zjistíme současně hemiplegii, kterou si nemocný neuvě-domuje (anosognózie hemiplegie - Antonův syndrom). Lokalisace: parietální lalok dominantní i nedominantní hemisféry.

Autotopagnosie

Autotopagnózie je ztráta schopnosti poznávat části vlastního těla. Nejčastěji se vyskytuje jako agnózie prstů, která je součástí GERSTMANNOVA syn-dromu (agnózie prstů, porucha rozeznávání levé a pravé strany, agrafie, akalkulie)

Lokalisace: parieto-temporo-occipitální pomezí dominantní hemisféry.

4. Taktilni agnózie

Jde o poruchu poznávat hmatem předměty při normální somatognózii. Ne-mocný není schopen určit hmatem druh předmětů (taktilní asymbolie), jejích tvar (amorfognózie) anebo materiál (ahylognózie). Lokalisace: Oboustranné taktilní agnózie jsou následkem léze parietálniío laloku dominantní hemisfé-ry, levostranné taktilní agnózie jsou důsledkem léze střední části corpus callosum.

Thalamus a thalamické syndromy

Thalamus je párový orgán ovoidního tvaru, uložený po stranách III. komory.  Jeho strategické umístění na rostrálním konci mozkového kmene je anato-mickým vyjádřením jeho funkce, která spočívá v přepojování aferentních a eferentních drah směřujících k a od mozkové kůry. Thalamus funguje jako vstupní brána k mozkové kůře.

Ve specifických jádrech thalamu jsou interpolovány veškeré dráhy senzitiv-ně senzorické včetně dráhy zrakové a sluchové (v corpora geniculata), ústí v něm dráha čichová. Dále je thalamus oboustranně, recipročně spojen s hypothalamem, extrapyramidovým systémem a mozečkem.

I. Anatomické členění thalamu

Proužek bílé hmoty (lamina medullaris interna) tvaru Y rozděluje thalamus ve čtyři skupiny drobných jader, které mají specifické aferentní a eferentní spoje.

1. Nuclei anteriores.

Skupina jader v přední části thalamu, která je přepojovací stanicí čichových a limbických drah (dostávají vlákna z fasc. mamillothalamicus a vysílají vlákna do čichových oblastí kůry, především do gyrus cinguli).  2. Nuclei mediales.

Skupina jader umístěná mediálně od lamina medullaris interna, která dostá-vá vlákna ostatních jader thalamu, z hypothalamu a vysílá vlákna ke kůře frontálního laloku.

3. Nuclei ventrolaterales.

Největší skupina umístěná laterálně od lamina medullaris interna. V nich jsou interpolovány veškeré senzitivní dráhy (lemnicus medialis) včetně supranukleárních drah n.V., IX. a X., které pokračují jako tr. thalamocortica-lis k mozkové kůře, dále jsou spojeny s extrapyramidovým systémem a mo-zečkem.

4. Nuclei posteriores.

(tenká vrstva šedé hmoty při zevním okraji thalamu) a nuclei intralaminares (skupiny buněk roztroušených v lamina medullaris interna) jsou považována za nespecifická thalamická jádra, která tvoří součást aktivačního ascen-dentního retikulárního systému.

II. Členění thalamu dle cévního zásobení 

V klinické praxi více uplatníme znalost thalamických teritorií dle jejich cév-ního zásobení, které neodpovídá anatomickému členění. Existují čtyři zá-kladní arteriální thalamická teritoria, která korespondují se čtyřmi vyhraně-nými klinickými syndromy. Podrobněji v kapitole “Cévní onemocnění mozku”.  1. Teritorium tuberothalamických arterií (polární a.), které odstupují ze střední třetiny a. communicans post. Tyto tepny zásobují nuclei anteriores a přední část mediálních a ventrolaterálních jader. V 50 - 70 % nejsou tube-rothalamické arterie vyvinuty. V těchto případech je jejich oblast zásobena thalamoperforujícími arteriemi.

Klinický obraz: dominuje apaticko-abulický syndrom připomínající postižení frontálních laloků (anteromediální jádra mají spoje s frontální kůrou), navíc s poruchou řeči v případě postižení levého thalamu a hemineglect syndro-mem při postižení pravého thalamu.

2. Teritorium thalamoperforujících arterií (paramediánní thalamické, interpe-dunkulární, thalamo-subthalamické aa.), které odstupují z proximálního úse-ku a. cerebri post., často ze společného kmene. Jejich zásobovací oblastí je paramediánní část horního mesencefala a dorsální část mediálních jader thalamu.

Klinický obraz: apaticko-abulický syndrom jako u postižení tuberothalamic-kých aa., navíc mnestické poruchy s četnými konfabulacemi, tj. obraz sub-kortikální thalamické demence.

3. Teritorium thalamogeniculátních arterií odpovídá skupině ventrolaterál-ních jader. Thalamogeniculátní aa. tvoří skupinu 6-10 drobných tepének, které se oddělují z a. cerebri post. až po odstupu a. communicans post.  Klinický obraz: Déjerine-Roussy syndrom s kontralaterálním hemipostižením ve smyslu dominující a persistující senzitivní poruchy ve všech modalitách, ataxie, hyperkinez, bolesti a dysestezií a rychle regredující lehké hemipare-sy.

4. Teritorium a. chorioidea post. zaujímá oblast pulvinar a laterálních geni-culátních tělísek. A. chorioidea post. odstupuje z a. cerebri post. těsně po odstupu thalamogeniculátních arterií.

Klinický obraz: dominují poruchy zorného pole typu parciální hemianopie s asymetrickými optokinetickými reakcemi.

Obrázek: cévní teritoria thalamu

1. aa. polares (anterior-inferiorní skupina)

2. aa.thalamo-subthalamicae  (střední paramediánní skupina)

3. aa. thalamogeniculatae (inferior-laterální skupina)

4. aa.chorioideae post. (posteriorní skupina)

Epithalamus

Součástí epithalamu jsou habenulární jádra, zadní komisura a epipfýza (corpus pinealis). Pro klinickou neurologii má největší význam epifýza, která se skládá z pinealocytů, které mají sekreční funkci, a z podpůrné tkáně s bohatou vaskularizací. Expanzivní procesy této oblasti (pinealomy, pineo-cytomy, pineální germinomy) mají za následek Parinaudův syndrom (obrna pohledu vzhůru, okuloparézy, nystagmus). U dětí vznikne syndrom předčas-né puberty (pubertas praecox).

Subthalamus

Významný je nucleus subthalamicus Luysi, který je součástí extrapyramido-vého systému a má úzké spojení s palidem. Destrukcí tohoto jádra vzniká syndrom hemibalismu.

Hypothalamus a jeho poruchy

Hypothalamus je cerebrálním centrem všech autonomních (vegetativních) funkcí. Součástí hypothalamu je periventrikulární šedá hmota 3. mozkové komory, corpora mammilaria, tuber cinereum, infundibulum a neurohypofýza.  Každý hypothalamus se dělí na mediální a laterální část. Významnou sou-částí laterální částí je  tzv. medial forebrain bundle. Mediální skupina jader se dělí na rostrální, mediální (tuberální) a zadní (mamilární) skupinu. Nej-důležitější struktury rostrální skupiny jsou preoptické, supraoptické a para-ventrikulární jádra. Odtud vychází tractus supraopticohypophysealis, trans-portující vasopresin (antidiuretický hormon) a oxytocin k neurohypofýze.  Mediální a zadní jádra neuvádím, protože nejsou předmětem topické dia-gnostiky. 

Aferentní  a eferentní spoje hypothalamu jsou velmi početné a zabezpečují spojení všech částí nervové soustavy s hypothalamem jako koordinační centrum vegetativních funkcí.

Tvorbou tzv. „ releasing factors“ ovlivňuje hypothalamus produkci celé řady hormonů. Má proto vliv na metabolismus růstu, na laktaci, funkci štítné žlá-zy,funkce gonád, funkce nadledvinek, na lipopýzu, pigmentaci, funkce led-vin, uteru atd.

Hypothalamus obsahuje obecně celou řadu receptorů, „měřících senzorů“ , zabezpečujících homeostázu. Jde především a regulaci vodového a tepel-ného hospodářství. Typickou poruchou tepelné regulace je centrální horeč-ka. Hypothalamus reguluje i příjem potravy. Destrukce tuber cinereum způ-sobuje adiposogenitální dystrofii (Fröhlichův syndrom). Stimulace rostrál-ních jader má za následek zvýšenou parasympatickou aktivitu (pocení, va-zodilatace, salivace, hypotonie, zpomalení pulzu.atd.).  Stimulace kaudální-ho hypothalamu má za následek větší aktivitu sympatiku (mydriáza, hyper-tenze, tachykardie, redukce peristaltiky, hyperglykémie atd.). 

Limbický systém 

K limbickému systému patří gyrus cinguli, gyrus supracallosi (striae longitu-dinales mediales a laterales), fornix, přední komisura, oblast septa, corpus mamillare, komplex amygdaly, gyrus hippocampi a dentatus, iduseum grise-um a přední jádra thalamu.

Oboustranné poruchy amygdal, hippokampu a ammonské formace mohou mít za následek Klüver-Bucyho syndrom: psychická slepota, taktilní agnózie, tendence zkoumat předměty ústy, hypersexualita, změna chování (nemocný je klidný, nemá strach a je poddajný).

Oboustranné poruchy fornixu způsobují akutní amnestické syndromy s neschopností si zapamatovat čerstvé děje.

Oboustranné léze corpora mammilaria jsou příčinou amnestického syndromu s konfabulacemi (Korsakoffův syndrom). Starší pamětní stopy zůstávají za-chovány. 

Podle různých pozorování je tedy jisté, že k zapamatování čerstvých udá-lostí  musí být intaktní systém hippocampus-fornix-corpora mammilaria. 

Pyramidové syndromy (léze centrálního motoneuronu)

Pyramidový systém, tractus  corticospinalis a tractus corticobulbaris, tvoří dlouhé neurity motorických  buněk mozkové kůry a obsahuje asi 1 milión vláken.

Je však známo, že pouze  4% vychází z velkých Betzových pyramidových buněk 5. vrstvy precentrální  kůry. Tato vlákna jsou nejvíce myelinisované a  proto vedou vzruchy  nejrychleji. Většina vláken pyramidové  dráhy vychází  z menších  pyramidových a fusiformních buněk area 4 a 6 amotorických  bu-něk z okolí centrální rýhy (somatosensorický kortex - area 1,  2, 3 a horní část parietálního laloku - area 5 a 7).

Po konvergenci v corona  radiata sestupují vlákna pyramidová vnitřním pouzdrem přes  pedunculi, leží basálně v pontu  a tvoří pak typický pyrami-dový průřez v  oblasti prodloužené míchy. V oblasti kmene odstupují vlákna kortikobulbární k motorickým jádrům mozkových nervů  stejné i druhé stra-ny. Kortikospinální vlákna pak v 75% kříží v oblasti dekusace a tvoří tr. cor-ticospin. lateralis.

Pyramidová vlákna končí u míšních interneuronů a zčásti přímo u motoric-kých  buňěk typu alfa a gama předních rohů míšních. V tomto průběhu ode-vzdává pyramidová dráha řadu kolaterál ke striatu, k RF mozkového kmene, k nc.ruber atd. Motorické buňky area 4 kontrolují hlavně jemně odstupované volní pohyby druhostranných končetin, zvláště prstů. Motorické buňky area 6 řídí spíše globálnější pohyby celé končetiny anebo celých segmentů.  Požkozením buněk a vláken kortikospinálních a kortikonukleárních drah vznikají  typické centrální, spastické parézy s těmito příznaky:

?   redukce sily svalové a ztráta jemné motoriky

?   svalová hypertonie spastického typu

?   hyperreflexie

?   výskyt patologických reflexů (pyramidové jevy spastické)

?   vymizení kožních reflexů

?   chybění svalových atrofií.

Podle lokalisace léze vznikají typické klinické obrazy:

? ložiska kortikální a ložiska blízko mozkové kůry způsobují druhostranné centrální monoparézy ruky, nohy, eventuálně celé horní anebo dolní kon-četiny. Vždy záleží na rozsahu a somatotopické lokalizace léze. Váznou především jemně diferencované volní pohyby. Drobné kortikální ložiska způsobují v akutní fázi často pseudochabé obrny a lokální křeče.  ? ložisko v capsula interna způsobuje kontralaterální spastickou hemiplegií se  stejnostranným ochrnutím VII. a XII. mozkového nervu. Ochrnutí je na začátku chabé (“pseudochabá obrna”) a po hodinách anebo i dnech se stává spastickou.

? ložiska v oblasti pedunkulů a bazálního pontu mají za následek kromě kontralaterální spastické hemiparézy a stejnostranné periferní obrny moz-kových nervů. Viz alternující hemiplegie.

? isolovaná léze pyramidových vláken v oblasti pyramis medullae oblonga-tae způsobují pseudochabé kontralaterální hemiparézy.  ? ložisko v oblasti dekusace má za následek ochrnutí jedné horní končetiny a druhostranné dolní končetiny - hemiparesis cruciata).  ? požkození pyramidové dráhy v krční míše způsobuje stejnostrannou spas-tickou  hemiplegií, oboustranné požkození má za následek spastické kva-druparézy až kvadruplegie.

? léze pyramidové dráhy v hrudní míše má za následek spastické ochrnutí stejnostranné dolní končetiny anebo obou DKK.

? oboustranné požkození tr. kortikospinalis a supranukleárních vláken dis-tálních mozkových nervů způsobuje pseudobulbární paralýzu. Viz po-stranný smíšený systém. 

Drobné infarkty (lakuny) mají za následek lakunární syndromy:

? čistě motorická hemiparéza (“pure motor hemiparesis”). Postihuje obličej, ruku anebo nohu, nikdy nejde o monoplegie. Lokalisace: zadní část cap-sula interna, baze pontu, pedunculus mesencephali.

? čistě sensitivní insulty (“pure  sensory stroke”): Sensitivní poruchy celé poloviny těla. Lokalisace: posteroventrální jádro thalamu.  ? dysartrie s lehkou brachiofaciální hemiparézou (“dysarthria-clumsy hand syndrome“) anebo „ataktická hemiparéza“: v obou případech léze v oblasti baze pontu. 

Extrapyramidové syndromy

Extrapyramidový systém ovlivňuje velmi významným způsobem průběh všech motorických funkcí. 

K extrapyramidovému systému patří velmi rozsáhlé pole šedé hmoty mozko-vé kůry, thalamu, podkoří (bazální ganglia) a mozkového kmene a všechny dráhy, spojující tyto útvary mezi sebou a vývodné dráhy do míchy, do mo-zečku a k jiným strukturám mozku.

Kortikální oblast (kortex) extrapyramidového systému tvoří především fron-tální area 6, částečně area 8, některé oblasti parietálního i occipitálního la-loku, subkortikální část extrapyramidového systému tvoří tzv. bazální gang-lia:

Z thalamických struktur sem patří nc. ventralis anterior (VA),  nc. ventralis lateralis (VL) a centrum medianum (CM).

V bazálních gangliích to jsou: 

Striatum

a) neostriatum ( putamen a nucleus caudatus) 

b) paleostriatum (globus pallidus ext. (GPE), globus pallidus int. (GPI)

Substriatum 

Nucleus subthalamicus Luysi (STh)

Nucles campi Forelli 

Archistriatum

Amygdalární komplex.

Substantia nigra

pars compacta (Snc), pars reticularis (Snr)

Nucleus ruber (NR)

Tato důležitá jádra s extrapyramidovými funkcemi leží v mozkovém kmeni.

Důležitou úlohu pak dále hrají rozslišné části retikulární formace.

+++Diagram bazálních ganglií, aferentních a eferentních spojů:

Tyto struktury jsou složitě propojené mezi sebou, příjímají aference z fron-tální motorické kůry, z thalamu a RF (rhaphe jádra mesencefalická) a efe-rence se dostávají do nc. ruber, do olivy, do RF mozkového kmene, do nc.  dentatus mozečku, do thalamu a zpět do mozkové kůry. Hlavní zpětněva-zební okruhy s neokortexem tvoří prostřednictvím thalamokortikálních spojů, kterými intenzivně působí na pyramidový hybný systém.  Do soustavy extrapyramidových drah patří především sestupné systémy vlá-ken, které výrazně ovlivňují eferentní elementy míšních segmentů, ale ne-jsou součástí pyramidové dráhy.

Informace z extrapyramidových buněk mozkové kůry nejsou předávány do míchy přímo, ale prostřednictvím spojů kortikorubrospinálních, kortikotecto-spinálních, kortikoretikulospinálních a jiných.

Výchozí kortikální buňky pak stojí trvale pod regulačním vlivem bazálních ganglií, thalamu, mozečku, labyrintu a RF mozkového kmene.  Tractus rubrospinalis a tractus reticulospinalis ovlivňují gama a alfa-motoneurony prostřednictvím míšních interneuronů. Vliv může být facilitační (laterální RF) i inhibiční (ventromediální čast RF)

Tractus vestibulospinalis přenáší impulsy a povely z vestibulárních jader, z archicerebella (nodulus, flocculus) a jader paleocerebella na míšní seg-menty. Ovlivňuje hlavně šíjové a trupové svalstvo. 

Další významné dráhy jsou tractus tectospinalis, interstitiospinalis, solitari-ospinalis aj. Tyto dráhy končí v míšních segmentech a rovněž zprostředkují mimopyramidový vliv na spinální motoriku.

K tomuto systému mimopyramidových vláken v širším slova smyslu patří rovněž kortiko-ponto-cerebelární dráhy (tractus fronto-ponto-cerebellaris a tractus parieto-occipito-ponto-cerebellaris).

Jaké jsou hlavní fyziologické funkce tohoto velmi složitého systému?  Extrapyramidový systém se zúčastňuje prakticky všech pohybů. Jen malá čast naších pohybů je totiž skutečně volních, výlučně řízených volním pyra-midovým systémem (např. jemné pohyby rukou a nohou). Ostatní pohyby jsou z velké části automatizované a obsahují mimovolní, extrapyramidovou složku.

V souhrnu má extrapyramidový systém tyto funkce:

? ovlivňuje tonus příčně pruhovaného svalstva

? určuje celkovou spontánní motorickou aktivitu (např.souhyby horních končetin   při chůzi a  běhu)

? vydává impulsy pro pohyby 

? výrazové (gestikulace, mimika, postoj je těla)

? reaktivní (úlekové reakce, startovací reakce, panika) 

? vyvažovací  (např. skákání  na jedné noze).

? může převzít inervaci a řízení naučených, ale i automatisovaných po-

hybů a      pohybových komplexů: chůze, běh, plavání, jízda na  kole, hra 

na hudební ná           stroj, míčové hry atd. 

Teprve zapojením extrapyramidové složky se stává např. hra na piano ele-gantní, virtuózní. Při učení jsou pohyby řízené vědomě a proto neohrabané.  Prakticky každý vrcholný artistický anebo sportovní výkon vyžaduje perfekt-ní zapojení extrapyrami- dového systému za spolupráce mozečkových re-gulací.

Z poruch těchto činnosti vyplývají hlavní klinické obrazy extrapyramidových lézí.

?  z nedostatku útlumu svalového tonu vzniká svalová hypertonie extrapy-ramidového typu (rigidita) a naopak při převaze útlumu svalová hypotonie anebo dystonie svalová.

?  nedostatečný útlum spontánní motoriky má za následek hyperkinézy a naopak přílišné působení útlumových procesů vyvolává hypo-až akinézy.

Proto rozlišujeme klinicky:

1. hypertonicko-hypokinetické a 

2. hypotonicko-hyperkinetické syndromy.

Typickým představitelem hypertonicko-hypokinetického syndromu je tzv.  Parkinsonský syndrom. Příčinou je degenerace palidonigrálních struktur, která způsobuje nedostatek dopaminu. Obecně jde o zánikový syndrom nucleus niger. Proto vázne dopaminergní přenos ze striata na nc. niger a není dostatečně tlumená cholinergní aktivita interneuronů. Léčba tohoto syndromu je v posledních letech stále úspěšnější, protože chybějící dopa-min můžeme nahradit v mozku ve podáváním jeho prekursoru, L-Dopy, který se v mozku přemění na dopamin. Podobného efektu docílíme aplikaci sti-mulatorů dopaminových receptorů (bromocriptin) a dalších látek.

Parkinsonský syndrom

A. Hlavní příznaky Parkinsonského syndromu:

?  rigidita (extrapyramidová plastická hypertonie se zvýšením elementárních reflexů postrurálních), typické držení těla (předklon, semiflexe horních a dolních končetin)

?  klidový tremor (4-6 Hz, často asymetrický, převážně akrální)

?  bradykinéza, hypokinéza až akinéza (ztráta automatických pohybů)

B. Jiné příznaky 

? poruchy stoje a chůze: instabilita chůze, flekční držení, šouravá chůze, náhlé zárazy pohybů („freezing“), poruchy rovnováhy a pády.  ? ztráta synkinéz zvl. horních končetin (často iniciální příznak!) 

? hypomimie (maskový obličej)

? mikrografie 

? hypofonie až ztráta hlasu 

? seborhoická dermatitída

? psychické poruchy: zpomalené psychomotorické tempo, deprese, 10-30% 

nemocných je dementních

? vegetativní poruchy: sklon k hypotenzi, obstipace, poruchy mikce a defe-

kace, nespavost

Torzní dystonie

Tento syndrom je způsoben dlouhodobou tonickou křečí rotátorů šíje, trupu i končetin. Jsou postiženy především svaly s antigravitační funkcí. Nejčastěj-ším lokalizovaným syndromem torzní dystonie je tzv. torticollis spasticus se spasmem m. sternocleidomastoideus, m. trapezius a často i jiných svalů ší-jových. Oboustranné postižení hlavohybného svalstva vznikne retrocollis.

Choreatický syndrom

Nejnápadnějším rysem klinického obrazu choreatického syndromu jsou zá-škuby jednotlivých svalů anebo celých svalových skupin. Typické choreatic-ké hyperkinézy jsou krátkého trvání, nepravidelně střídají svaly.  Známe generalizované a lokalizované formy a choreatické hemisyndromy.  Intenzita a frekvence záškubů jsou velmi různé. Druhým typickým příznakem je svalová hypotonie.

Choreatické syndromy se vyskytují jako heredodegenerativní onemocnění (Chorea major Huntington) anebo infekční choroba (Chorea minor Syden-ham). Někdy vidíme choreatické syndromy v graviditě, postrevmatické a se-nilní formy,  choreatické hemisyndromy v rámci cévních mozkových příhoda.

Athetoidní syndrom

Hlavně jsou poškozeny struktury zevního palida. Typické hyperkinézy jsou tonického rázu, jde o kroutivé, hadovité pohyby rukou a jiných segmentů těla, které mají nápadně stereotypní průběh.

Rozlišujeme generalizované formy (athetosis duplex), lokalizované formy sektorové a okrskové) a lateralizované formy (hemiathetosis) Predilekčně jsou posatiženy svaly rukou a obličeje. Tonické hyperkinézy mají např. na ruce za následek tzv. bajonetové postavení prstů (hyperexten-ze bazálních falang, semiflexe druhého článku a extenze konečného článku prstu).

Poměrně vzácné jsou čisté atetoidní syndromy. Často se přidružují chorea-tické anebo jiné extrypayramidové hyperkinézy.

Dobře známou příčinou  athetosis duplex je tzv. icterus neonatorum při in-kompatibilitě Rh faktorů.

Balistický syndrom

Předpokládaným patologickým substrátem je léze nc. subthalamicus  Luysii.  V klinickém obrazu dominují náhlé, prudké hyperkinézy, které vymršťují celé končetiny. Jsou mnohem prudší než choreatické hyperkinézy a většího roz-sahu. Vidíme formy jednostranné, oboustranné, vzácně generalizované. Mi-movolné pohyby připonínají pohyb např. při vrhu koulí.

Syndrom extrapyramidového tremoru

Klidový extrapyramidový třes je většinou  následkem  léze vnitřního palida.  Tremor jako takový dělíme podle rozsahu postižených segmentů těla (od lo-kálního třesu ruky až po generalizovaný třes), podle intenzity (jemný, střed-ní, hrubý) a podle frekvence (rychlý, střední, pomalý). 

Podle vybavitelnosti se rozlišují 3 druhy třesu:

1. Polohový (statický) tremor, který je patrný při udržování určitého seg-mentu těla v nastavené poloze 2. Intenční tremor, který se objevuje při v průběhu cíleného pohybu 3. Klidový tremor, který je patrný v klidové poloze.  Extrapyramidový tremor je obyčejně klidový, pomalý (4-8 kmitů za sekukn-du) a hrubý. Vyskytuje se jako esenciální tremor a jako třes v rámci Parkin-sonských syndromů.

Syndrom myoklonický

Myoklonie jsou bleskové, rychlé záškuby částí svalů anebo jednotlivého svalu. Rozlišujeme formy lokalizované až generalizované.  V případě rytmických záškubů mluvíme o myorytmiích.

Zvláštní formou myoklonických záškubů jsou tiky, u kterých je převážně po-stiženo svalstvo mimnické.

Topické přiřazení myoklonií a myorytmií je velmi složité. Souhrnně lze kon-statovat, že tyto hyperkinézy mohou vzniknout kdekoliv v okruhu nucleus dentatus cerebelli, tractus dentatorubralis, nucleus ruber, tractus rubrooliva-ris, bulbární oliva.

Mozkový kmen a základní kmenové syndromy

Mozkový kmen se skládá z prodloužené míchy (medulla oblongata), z mostu (pons Varoli) a mozečku a ze středního mozku (mesencephalon.).

Hlavní morfologické složky mozkového kmene jsou:

? terminální jádra zadních provazců 

? jádra mozkových nervů

? dlouhé ascendentní a descendentní průběžné dráhy

? rozvodné dráhy

? retikulární formace mozkového kmene

Na poměrně malém prostoru jsou uloženy struktury nezbytné pro vnímání, hybnost a regulaci vitálních funkcí.

K porozumění i těch nejzákladnějších kmenových syndromů je nutná znalost alespoň bazálních topografických faktů.

Jádra zadních provazců:

Paramediální nucleus terminalis fasciculi gracilis (Golli), laterálnější nucleus terminalis fasciculi cuneati (Burdachi) a nucleus cuneatus lateralis (Mona-kowi), zaujímají dorzální část kaudální oblongaty. Neurity z těchto jader směřují jako fibrae arcuatae internae ke střední linii, tvoří decussatio lem-niscorum, pokračují na druhé polovině oblongaty jako ascendentní lemnis-cus medialis a končí v jádrech ventrobazálního kopmplexu thalamu.  Některá vlákna končí u u bulbární olivy, část vláken z Monakowova jádra odbočuje do mozečku.

Jádra mozkových nervů tvoří 6 vertikálních řad:

1. V hloubce průřezu kmene leží: motorická jádra nervů původních žaber-ních oblouků: nucleus originis n. acessorii  v dolní oblogatě, nucleus originis ventralis n. glossopharngici a n. vagi (nucleus ambiguus) v horní a střední části oblongaty, nucleus originis n. trigemini v laterálním pontu, nucleus ori-ginis  n. facialis v pontu.

2. Paramediálně pod spodinou 4. komory leží motorická jádra nervů původ-ních  hlavových somitů: nucleus originis n.hypoglossi v dolní oblongatě, nucleus originis n. abducentis v dolním pontu, nucleus originis n. trochelaris v mesencefalu, nucleus originis n. occulomotorii v mesencefalu 3. Laterálně od předchozí skupiny leží jádra interomotorická a sekreční, inervující hladké svaly a žlázy: nucleus originis dorsalis n. vagi ve střední a dolní oblongatě, nc. salivatorius medullae oblongatae a pontis, ncleus lacrimalis a muconasalis v dolním pontu, nucleus parasympathicus n. III (já-dro Wetsphal-Edingerovo) v horním mesencefalu 4. Ještě laterálněji leží jádra interoceptivní a glanduloceptivní z hladkých svalů a žláz: nucleus terminalis dorsalis n. vagi, nucleus terminalis n. glos-sopharyngici. Tata jádra tvoří společný nucleus alae cinereae v horní a střední oblongatě.

5. Terminální jádra somatosenzitivní z hlavového sektoru leží opět laterálně od předchozího sloupce.: nucleus principalis n. trigemini v pontu, nucleus tractus spinalis n. trigemini od pontu descendentně až do krční míchy, nuc-leus tractus mesencephalicus n. trigemini v mesencefalu 6. Terminální senzorická jádra leží v kmeni nejlaterálněji. Jde o kmenová jádra chuťového, vestibulárního, sluchového, zrakového a čichového systé-mu. Nucleus tractus solitarii je jádrem chuťovým s vlákny n. intermedius, n.  glossopharyngicus a n. vagus. 

Vestibulární jádra: nucleus terminalis medialis n. vestibularis (jádro Schwal-beovo),  nucleus terminalis radicis descendentis n. vestibularis (jádro Rolle-rovo), nucleus terminalis dorsalis n. vestibularis (jádro Bechtěrevovo), nuc-leus terminalis laeralis n. vestibularis (Jádro Deitersovo) Sluchová jádra: nucleus terminalis dorsalis a ventralis n. acustici Zraková jádra: area praetectalis a colliculi rostrales Čichová jádra: mamillotegmentální vlákna končí u struktur retikulární forma-ce mozkového kmene.

Průběžné dlouhé dráhy mozkového kmene Z ascendentních drah jsou nejvýznamnější:

Lemniscus medialis seu sensitivus s proprioceptivními a somatosenzitivními vlákny z druhé strany trupu a končetin („uvědomovaná hluboká citlivost“).  Tractus spinothalamicus s vlákny pro teplo, bolest a chlad z druhé strany těla, ke kterému se pak přikládá tractus quintothalamicus s vlákny pro teplo, bolest a chlad z druhé strany obličeje.

Tractus spinocerebellaris dorsalis začíná u buněk jádra Clark-Stillingova, probíhá homolaterálně přes corpus restiforme do mozečkové kůry.  Tractus spinocerebellaris ventralis  začíná u Bechtěrewova jádra v krčku zadního rohu míšního, kříží na míšní úrovni a probíhá až do mesencefalu, kde zahýbá do brachium conjunctivum a vrací se do mozečku.  Obě dráhy jsou součástí tzv. neuvědomované hluboké citlivosti.

Hlavní dráhy descendentní jsou:

Tractus corticospinalis a corticonuclearis začíná u motorických buněk moz-kové kůry, probíhá vnitřním pouzdrem a zaujímá pak střední část crus ce-rebri středního mozku. V dalším průběhu odstupují vlákna pro motorická já-dra mozkových nervů a vlastní kortikospinální (pyramidová dráha) pak leží bazálně v pontu, kde je rozdělená příčně probíhajícími rozvodovými vlákny.  V oblongatě se opět konsoliduje a tvoří pyramis medullae oblongatae (podle kterého je pyramidová dráha pojmenována!). Většina vláken (asi 80%) úplně kříží v dekusaci a vytváří tractus corticospinalis lateralis, menší část probí-há homolaterálně jako tractus corticospinalis anterior.  Tractus cortico-ponto-cerebellares (tractus fronto-ponto-cerebellaris Arnoldi a tractus parieto-ponto-cerebellaris Türcki) končí v nuclei pontis a pokračují do mozečku.

Další důležité dráhy jsou kortikotrunkální dráhy (tractus corticonigralis, 

tractus corticorubralis, tractus corticotrticularis), subkortiko-trunko-spinální 

dráhy jako např. tractus strionigralis, tractus striorubralis, strioreticularis, 

pallidonigralis, pallidorubralis, pallidorecticularis, tractus rubrospinalis, nig-

rospinalis, reticulospinalis atd.

Rozvodné dráhy mozkového kmene

Důležitým systémem je fasciculus longitudinalis medialis, který probíhá pod akveduktem a pod spodinou 4. komory těsně paramediálně až do krční mí-chy. Tento systém rozvádí vzruchy z vestibulárního systému do okohybných a hlavohybných jader (nc. origines n. III, IV, VI a XI). V tomto systému se hlavně koordinují pohyby očních bulbů a hlavy.

Další důležité složky rozvodných drah mozkového kmene jsou fasciculus longitudinalis  dorsalis a systém retikulární formace mozkového kmene.

Retikulární formace mozkového kmene 

Vyplňuje prostor mezi jádry, projekčními dlouhými dráhami a rozvodnými dráhami mozkového kmene. Obsahuje jádra a krátké axony, tvořící síťovou strukturu.

Aference pocházejí z míchy, z jader mozkových nervů, z mozečku a z moz-kových hemisfér. Eference pak končí u homologních struktur, čímž ovlivňují jak spinální činnost, tak i činnost kmene, mozečku a mozku.  Rozlišujeme ascendentní aktivující retikulární systém, jehož požkození má za následek poruchy vědomí a descendentní retikulární systém, který může mít aktivující i tlumící vliv na spinální motoneurony. Tímto vlivem především na gama-motoneurony míšní reguluje retikulární formace svalový tonus při chůzi, ve stoji a při udržování rovnováhy.

Některé shluky jader retikulární formace mozkového kmene regulují srdeční a dýchací činnost (locus coeruleus), krevní tlak, polykání, činnost střev, předpokládá se centrum pro zvracení (area postrema). V mesencefalu se předpokládá centrum pro příjem potravy (žvýkání, sání atd.).

Hlavní kmenové syndromy podle lokalizace

Popisujeme zde pouze několik vybraných kmenových syndromů s vědomím, že čisté a zcela vyhraněné kmenové syndromy prakticky neexistují.

Paramediální syndrom bulbární

Tento syndrom je nejčastěji způsoben uzávěrem některé z paramediální vět-ví a. basilaris či a. vertebralis. Malacie zasahuje pyramidovou dráhu, lemni-scus medialis, část olivy, kořenová vlákna n. XII.

Homolaterálně vidíme periferní obrnu jazyka (hemiglossoplegie). V klidu je jazyk přetažen na stranu zdravou, při plazení však se jazyk uchyluje na stranu léze (zachovaná funkce m. genioglossus). 

Kontralaterálně vidíme hemiparézu či hemiplegii, která často zůstává pseu-dochabá , beze známek spasticity. Jde o hemiplegia alterna hypoglossica (Jackson I). 

Zasažením lemniscus medialis vzniká kontralaterální tabická disociace citli-vosti (porucha propriocepce s hemiataxií spinálního typu při zachované ze-vní citlivosti). 

Laterální syndrom bulbární (Wallenbergův syndrom)

Jde o nejčastější cévní syndrom prodloužené míchy (syndrom dorsolaterální oblongaty z trombózy a. cerebelli inferior posterior či a. vertebralis).  Malacií jsou postiženy nucleus tractus spinalis nervi trigemini a tractus spi-nothalamicus (vznik alternující hemihypestézie, analgézie a termanestézie homolaterálně v obličeji a kontralaterálně na trupu a končetinách), corpus restiforme (homolaterální mozečková ataxie), vestibulární jádra (nystag-mus), nucleus ambiguus (homolaterální parézy patra, laryngu a faryngu s dysartrií a dysfonií), area postrema (nevolnost, zvracení), centrální dráha sympatiku (homolaterální Hornerův syndrom, retikulární formace (singultus), rubroolivární dráha (myoklonie, myorytmie palato-faryngo-laryngeální) a.j.  Kombinací laterálního a paramediálního bulbárního syndromu vznikne hemibul-bární syndrom (Babinski - Nageotte).

Alternující hemiplegie  bulbární (obr.

Avellisův syndrom vznikne lézí jader n. IX a X (nucleus ambiguus) a pyrami-dové dráhy. Vidíme obrny patra, hlasivek a faryngu  (dysartrie, dysfagie, dysfonie) a kontralaterální hemiparézu či hemiplegii.

Schmidtův syndrom je kombinací Avellisova syndromu s homolaterální lézí 

n.
accsesorius. T.j. homolaterální léze nn. IX, X a XI s kontralaterální hemi-plegií či hemiparézou.

Jacksonův syndrom I (hemiplegia alterna hypoglossica): homolaterální he-miglossoplegie a kontralaterální hemiplegie či hemiparéza.  Jacksonův syndrom II je kombinací Schmidtova syndromu a syndromu Jack-son I (homolaterální periferní parézy n. IX, X, XI a XII a kontralaterální he-miparéza či hemiplegie).

Alternující hemiplegie  pontinní

Raymondův syndrom  vzniká lézí kořenových vláken n. VI a pyramidových vláken. Homolaterálně vidíme periferní lézi n. VI a kontralaterálně hemiple-gii či hemiparézu.

Millard-Gublerův syndrom (hemiplegia alterna facialis) vznikne lézí motoric-kého jádra n. facialis se současnou lézí pyramidové dráhy. Homolaterálně vidíme obrnu mimického svalstva periferního typu a kontralaterálně hemi-parézu či hemiplegii. Často pozorujeme kontralaterálně poruchy povrchové citlivosti a polohocitu, pohybocitu a vibrační citlivosti z léze lemnicus medi-alis a tractus spinothalamicus.

Hemiplegia alterna abducento-facialis je následkem periferní léze n. VI a VII a pyramidové dráhy. Homolaterálně vidíme periferní lézí n. facialis a abdu-cens, kontralaterálně hemiplegii či hemiparézu.

Fovillův syndrom je následkem periferní léze n. facialis, jádra n. VI a vláken fasciculus longitudinalis medialis, spojující jádro n. VI s jádrem pro m.rectus bulbi medialis druhé strany. Klinicky vidíme homolaterální obrnu mimického svalstva s poruchou konjugovaného pohledu na stranu léze a kontralaterální hemiplegii či hemiparézu.

Alternující hemiplegie  mesencefalické (obr.

Mesencefalon se člení na crura cerebri (pedunculi), tegmentum a tectum (colliculi rostrales a caudales). Rozhraní tekta a tegmenta tvoří mokovod.  Weberův syndrom (hemiplegia alternans occulomotorica) je následkem lo-žisková léze v oblasti crura cerebri s postižením kořenových vláken n. III a vláken pyramidové dráhy. V klinickém obrazu dominuje homalaterální peri-ferní paréza n. occulomotorius (mydriáza, ptóza, deviace bulbu laterálně s diplopií) a kontralaterální hemiparéza či hemiplegie. Současnou lézí nucleus ruber a nucleus niger vznikají kontralaterální Parkinsonský syndrom a kont-ralaterální hyperkinézy (tremor, chorea, atetóza).

Claudův syndrom vznikne lézí kořenových vláken n. III a cerebello-rubrálních vláken před vstupem do nc. ruber. Výsledkem je homolaterální obrna okohybných svalů inervovaných n. III a kontralaterální mozečkový syndrom Benediktův syndrom je způsoben lézí ventrálního tegmenta středního mozku (nucleus ruber, brachium conjunctivum a kořenová vlákna n. III). Příčinou jsou infarkty ve vaskularizační oblasti penetrujících větví a. cerebri posteri-or. Klinicky vidíme homolaterální okuloparézy s mydriázou a kontralaterální mimovolní pohyby (intenční tremor, hemiatetóza či hemichorea).  Parinaudův syndrom je následkem léze tekta mesencefalu (zvl. colliculi su-periores). V klinickém obrazu dominuje porucha konjugovaných vertikálních pohledů, především pohledu vzhůru. Příčinou jsou především tumory (pine-alomy, periakveduktální astrocytomy). Prorůstáním nádorů do tegmenta me-sencefalu vznikají navíc nukleární poruchy n. occulomotorius a nervus tro-chlearis. 

Mozeček a mozečkové syndromy

Mozeček leží v zadní jámě lební nad kaudálním mozkovým kmenem (pons a medulla oblongata) a 4. mozkovou komorou. Mezi mozečkem a velkým moz-kem leží jako střecha tentorium cerebelli. S mozkovým kmenem je mozeček spojen 3 párovými mozečkovými stonky:

1. Corpus restiforme (pedunculus cerebellaris inferior)

2. Brachium pontis (pedunculus cerebellaris medius)

3. Brachium conjunctivum (pedunculus cerebellaris superior) Na povrchu rozdělují mozeček 2 příčné rýhy (fissura prima a fissura poste-rolateralis) na 3 hlavní části: lobus anterior, lobus posterior a lobus floccu-lonodularis.

V podélném směru rozlišujeme nepárovou střední část (vermis cerebelli) a párové postranní části.

Střední část

postranní část

přední vermis

lobus intermedius

zadní vermis

mozečkové hemisféry

nodulus

flocculus

V klinické neurologii se stalo zvykem dělit mozeček podle hledisek fy-logenetických a funkčních na 3 části:

Archicerebellum

lobus nodulofloccularis

Paleocerebellum

přední vermis, uvula, pyramis, pa-

raflocculus

Neocerebellum

mozečkové hemisféry 

Podle aferencí se někdy hovoří o vestibulárním (archicerebellum), spinálním (paleocerebellum) a pontinním mozečku (neocerebellum).  V archicerebellu končí přívodná vlákna z vestibulárních jader, v paleocere-bellu končí vlákna z míchy (tractus spinocerebellares), z mozkové kmene a snad i z podkoří.

V neocerebellu končí přívodná vlákna z mozkové kůry (tractus parieto-ponto-cerebellares a tractus fronto-ponto-cerebellares). Tyto dráhy interpo-lují v nuclei pontis a pak se před vstupem do mozečku kříží.  Vývodné dráhy z mozečku jsou prakticky vesměs neurity Purkyňových bu-něk, které končí u vnitřních jader mozečku a pak pokračují dále jako druhý neuron.

Z archicerebella končí vláka vývodná u nucleus fastigii a odtud pokračují jako součást corpus restiforme do vestibulárních jader.  Z paleocerebella končí vlákna u nucleus emboliformis a nucleus globosus, odtud pak pokračují přes brachia conjunctiva k nucleus ruber druhé strany.  Z neocerebela končí vlákna u nucleus dentatus a odtud pokračují přes bra-chia conjunctiva k nucleus ruber druhé strany a k thalamu.  Mozeček tedy přijímá impulzy prakticky ze všech úrovní nervové soustavy a je eferentně spojen se všemi motorickými systémy.

Mozeček sám o sobě nespouští ani nezastavuje pohyb. Zasahuje však re-gulačně a koordinačně do průběhu motorické činnosti, reguluje proces udr-žování rovnováhy, kontroluje svalový tonus a zodpovidá za přesné provede-ní cílených motorických výkonů.

Hlavní příznaky poruch mozečkových funkcí jsou poruchy svalového tonusu, poruchy elementárních reflexů posturálních, poruchy stoje, držení, chůze, spontánní pády, dysmetrie, adiadochkokinéza, asynergie, poruchy mluvy.  Při jednostranné poruchy mozečkové jsou příznaky homolaterální (vývodné dráhy kříží dvakrát!). 

Většinou není možné přísně oddělit projevy poruch paleocerebelárních a neocerebelárních, protože jéze zasahují obě složky. Isolovaná porucha ar-chicerebelární je rovněž vzácná.

Obecně však platí, že poruchy axiálního svalstva (mozečková ataxie, abasie a asynergie) jsou projevem archi- anebo paleocerebelární léze, poruchy svalového tonu, elemementárních reflexů posturálních, poruchy metrie a di-adochokinézy jsou projevem léze neocerebelární.

Příznakay léze mozečku

Mozečková hypotonie

Mozečková hypotonie se projevuje především zvýšenou pasivitou postiže-ných segmentů, keterá se projevuje menším odporem antagonistů proti pa-sivnímu pohybu. Je oslabená tzv. „mozeková brzda“ pohybů.  Vhodnou zkouškou je např. fenomén odrazu (ressaut), kdy pasivně rozpaží-me horní končetiny a náhle je pustíme k trupu. U mozečkové poruchy vidíme několik nebrzděných odrazů od trupu. Podobný význam má tzv. sukuse tru-pu: při pasivní rotaci trupu vidíme nebrzděné výkyvy horních končetin na straně mozečkové léze. Zvláštním projeveme vyšší pasivity je tzv. kyvadlový ráz reflexů patelárních či tricipitových. Na straně léze dochází k netlumeným kmitům v odpovidajících segmentech.

Změny elementárních reflexů posturálních (ERP)

Za normálních okolnostri vyvoláváme přibližováním svalových úponů tzv.  zkracovací reflex (adaptační rteflex, ERP). U mozečkových poruch je tento reflex nevýbavný na straně mozečkové léze. U nemocných s Parkinsonovou nemocí je tento reflex naopak zvýšen.

Mozečková hypermetrie

Cílený pohyb u mozečkových poruch obyčejně přestřeluje, pohyb je pozdě zastaven, příčemž je směr pohybu správný a kontrola zrakem nemá vliv na hypermetrii. Opakováním se porucha zmenšuje. Vhodné testy jsou cílené taxe prst-nos, pata-koleno.

Stejný patofyziologický základ má magrografie a přestřelování při spojování dvou bodu na kreslené předloze.

Adiadochokinéza

U mozečkových poruch vázne rychlé a plynulé provedení alternujících pohy-bů agonistů a antagonistů. Klasickou zkouškou je střídavá pronace-supinace na horních končetinách. Další zkoušky jsou diadochokinéza jazyka (špičkou jazyka z koutku do koutku úst), alternující flexe-extenze na horních a dol-ních končetinách.

Mozečková asynergie

Jde o poruchu  koordinovaných pohybů trupu a končetin.

Hrbek uvádí 3 speciální syndromy asynergie podle Babinského:

A) Velká asynergie

Jde vlastně o extremní mozečkovou poruchu chůze, kdy podle klasického popisu Babinského „končetiny jdou a trup zůstává stát“. Trup se zaklání a hrozí pád dozadu.

B) Malá asynergie

Vyšetřuje se navozenímn poruchy rovnováhy ve stoje. Vyzveme nemocného, aby zakláněl hlavu a trup anebo tento pohyb navodíme pasivně. U zdravého člověka dochází k flexi v kyčli a v kolenou azáklon trupu se vyrovnává. U mozečkové poruchy zůstávají dolní končetiny v extenzi a hrozí opět pád do-zadu. 

C) Kombinovaná flexe

Nemocný ležící na zádech je vyzván, aby se bez pomoci rukou posadil. U mozečkové poruchy nastane s flexí trupu současně flexe dolní končetiny, nemocný není schopen současně aktivovat flexory trupu a extenzory dolních končetin.

Mozečkové poruchy mluvy

Jde o řeč skandovanou až explozivní, někdy značně zpomalenou.

Intenční tremor

Vyskytuje se hlavně při destrukci nucleus dentatus. Tento tremor je patrný pouze u cílených pohybů a tím silnější, čím více se přibližuje např.prst k no-su.

Poruchy odhadování váhy

Na straně léze se zdají být předměty lehčí.

Mozečková ataxie a abasie

Poruchy chůze a stoje jsou většinou způsobeny lézí vermis. Při hemisferál-ních lézích mohou být poruchy jednostranné (homolaterální).  Chůze je opilecká, námořnická s vrávoráním a širokou bází, kroky jsou spíše delší (hypermetrie), zamyšlený směr však je dodržován. Trup je lehce za-kloněn, nemocný se snaží udržovat rovnováhu rozpažením horních končetin.  Všeobecně převažuje tonus extenzorů a abduktorů končetin.  Snaha o udržování rovnováhy ve stoji je patrný na hřbetu nohy, kde se stří-dají kontrakce a dekontrakce. Mozečkové pády směřují většinou dozadu, u hemisferálních lézi na stranu léze.

Uvedené poruchy se vyřazením zrakové kontroly nezhoršují.  Jak výše uvedeno, vidíme poměrně často společně paleocerebelární a neor-cerebelární příznaky. Z didaktických důvodů se rozlišuje samostatný paleo-cerebelární a neocerebelární syndrom.

Paleocerebelární syndrom (syndrom vermisu mozečku)

V popředí tohoto syndromu stojí poruchy chůze (ataxie), stoje (abázie) se spontánními pády, asynergie velká a malá.

Neocerebelární syndrom (hemisferální mozečkový syndrom) Nejnápadnějšími projevy jsou ataxie a abázie s deviací ke straně léze, sva-lová hypotonie (zvýšená pasivita), nižší elementární reflex posturální, adi-adochokinéza, asynergie při kombinované trojflexi, intenční tremor, hyper-metrie, magrografie, intenční třes na straně léze moztečku. Dále skandova-ná řeč, porucha odhady váhy. Další poruchy (nystagmus, závratě, tzv. cere-bellar fits atd.) nejsou způsobeny lézí mozečku, ale vestibulárních či kme-nových přívodů.

Syndromologie poruch mozkových nervů

Po více než dvě století se traduje Soemmeringovo členění na 12 párů moz-kových nervů. Jak opakovaně poukázal Hrbek, jde o členění zatížené chy-bami a nedostatky. Bulbus a tractus olfactorius jsou vlastně útvary mozkové, fasciculus opticus je intracerebrální projekční dráhou se semidekusací, 8.  mozkový nerv je tvořen dvěma zcela samostatnými systémy: sluchovým a vestibulárním, n. intermedius není vlastně vůbec zařazen. Neexistuje však novější a přesnější členění a proto se musíme držet vžitých a dá se říci i osvědčených schémat.

Dodržujeme číslování mozkových nervů římskými čísly I - XII.  U 7. mozkového nervu označujeme n. facialis jako N. VII a, n. intermedius jako n. VII b, u  8. mozkového nervu označujeme n. acusticus jako VIII a, n.  vestibularis jako VIII b.

Mozkové  nervy  obsahují  několik druhů vláken:

? somatomotorická vlákna, inervující příčně pruhované svaly 

? interomotorická a sekreční (vegetativní)  vlákna,  inervující hladké svaly a 

žlázy      

se zevní sekrecí.

? somatosenzitivní vlákna, sloužící převodu signálů z povrchových a hlubo-

kých        

receptorů tepla, chladu, bolesti a doteku

? proprioceptivní vlákna, sloužící vedení impulsů z proprioreceptorů svalo-

vých   

vřetének a šlach  (signalizace protažení a napěti svalů) a z receptorů 

dalších    

struktur pohybového aparátu (signalizace polohy a pohybu jednotlivých     segmentů končetin) 

? interoceptivní vlákna, vedoucí impulzy z hladkých svalů cév, gastrointes-

tinální-  

ho, urogenitálního, dýchacího systému, z  presoreceptorů, baroceptorů, 

ze žláz a   

jiných tkání („glandulorecepce“ histiorecepce“)

· senzorická  vlákna ze smyslových orgánů (zrak, sluch, vestibulární, chuť, čich). 

Podle  obsažených  vláken  rozlišujeme:

a) smíšené mozkové  nervy:  nn. III, V, VII,  IX,  X b) čistě motorické mozkové nervy:  nn. IV, VI, XI, XII c) čistě  senzorické  mozkové  nervy:  nn. I,  II, VIII Jádra a funkce hlavových nervů A) Somatomotorická jádra  svalů  původních žaberních oblouků Anatomicky:  Nc. origines nn. V a  VII, nn. IX,  X,  XI  (společný nc. ambigu-us).

Funkčně: Nc. masticatorius (n.V): inervace žvýkacích svalů, Nc. mimicus (n.VII) : inervace mimických svalů obličeje, Nc. pharyngicus (n.IX) : inervace svalů hltanu, Nc. laryngicus (n.X) : inervace svalů hrtanu, Nc. cephalogyri-cus (n.XI): inervace hlavohybných svalů (m. trapezius a sternocleidomastoi-deus).

B) somatomotorická jádra původních hlavových somitů

Anatomicky: Nc. origines nn. III, IV, VI  a XII.

Funkčně: Nc. oculomotorii (n. III, IV, VI): inervace okohybných svalů, Nc.  lingualis (n. XII) : inervace svalů jazyka, C) Interomotorická jádra jsou součástí  kraniálního parasympatiku Anatomicky: Nc. parasympathicus  n. III  (Westphal-Edinger), Nc. parasym-pathicus  dorsalis  n. vagi. (eferentní průběh je dvouneuronový) Funkčně: Nc. pupillomotoricus a acomodatorius (n.III): inervace m.sphincter pupillae a m. ciliaris. Interpolace v ganglion ciliare. Nc. pneumo-kardio-entericus: (n.X) inervace hladkých svalů respiračního, kardiovaskulárního a gastrointestinálního systému až po lienální flexuru. Interpolace v přisluš-ných vegetativních gangliích.

D) Sekreční jádra, která jsou součástí  kraniálního parasympatiku, inervují zevně sekretorické žlázy. Název anatomický označuje funkci.  Eferentní dráha je dvouneuronová.

Nc. salivatorius et  lacrimomuconalis pontis (n.VII) obstarávají inervaci 

glandulae submandibularis a sublingualis (interpolace v ganglium subman-

dibulare, průběh přes chorda tympani a n. lingualis n.V.) a inervaci slzných 

žláz a drobných mukózních žláz oblasti hlavy (interpolace v ganglium ptery-

gopalatinum, průběh přes n. petrosus maior, n. zygomaticus, n. lacrimalis 

n.V
k slzným žlazám a přes jiné periferní nervy k mukózním žlazám).

Nc. salivatorius medullae oblongatae (n.IX) slouží inervaci glandulae paro-tis. Interpolace v  ganglium oticum.

E)
Somatosenzitivní  a  senzorická  jádra

Somatosenzitivní a senzorické vlákna mají bunečná těla (pseudounipolární) v přislušných senzitivních resp. senzorických gangliích. Periferní výběžek začíná u receptorů pro teplo, bolest, chlad, tlak a dotek a u specifických smyslových buněk, centrální výběžek končí v somatosenzitivních resp. sen-zorických jádrech mozkového kmene.

Aferentní průběh vláken n.I a n.II bude popsán u těchto nervů.  Jádra  somatosenzitivní Anatomicky:

nc. terminalis (sensitivus)  n. IX.,  n. X a n. intermedii.  alae cinereae: končí zde aferentní vlákna z ggl. intra-a extrakraniale n.IX a z   ggl. nodosum a jugulare n. X. Přivodná vlákna do uvedených senzitivních ganglií vedou impulzy z měkkého patra, tonsil, zadní 1/3 jazyka, středního ucho (n. X),  faryngu, jícnu, GIT, trachey, bronchů, plíc, tvrdé pleny zadní jámy lební, zadní části  zevního zvukovodu (n. X).  nc. terminalis (principalis), nc. tractus spinalis a nc. tractus mesencephalici n. trigemini:  končí zde vlákna z ggl. semilunare Gasseri n. V. 

Aferentní vláka do ggl. semilunare tvoří 3 větve n. V:

První větev n.V obsahuje vlákna vedoucí signály ze somatosenzitivních re-ceptorů kůže čela a horních víček, vnitřního a zevního koutku očního a ko-řene nosu, z rohovky, očnice a bulbu, sliznice horní části nosní dutiny, et-moideální a čelní dutiny, z části mozkových plen.

Druhá větev  n.V obsahuje vlákna z receptorů kůže obličeje od dolních víček po horní ret, horní čelist se zuby, nosní a čelistní dutiny a z  části mozko-vých plen. 

Třetí větev n. V obsahuje vlákna z: kůže od dolního rtu až po úhel mandi-buly, dolní čelist se zuby, sliznice dolní části dutiny ústní a předních 2/3 ja-zyka Ke stejným jádrům přicházejí vlákna z Huntovy zóny přes ggl. genicu-latum n.VII. sbíhají se sem i vlákna z interoceptorů a proprioceptorů n.IX, a n.X (presoceptory, baroceptory atd.).

F)
Jádra senzorická 

Sluchová jádra: Nc. cochlearis ventralis et dorsalis. Interpolace v. ggl. spi-rale cochlae. Slouží sluchové percepci. Smyslové buňky leží v Cortiho orgá-nu.

Vestibulární jádra: nc. Schwalbe, Bechtěrev, Deiters, Roller. Interpolace v ggl. vestibulare Scarpae. Receptory jsou statické v macula utriculi et sacculi a kinetické v cristae ampullares.

Gustativní jádro: nc. tractus solitarii. 

Z chuťových receptorů předních 2/3 jazyka vedou vlákna přes chorda tym-pani ke ggl. geniculatum n.VII, kde interpolují a pak pokračují do nc. tractus solitarii. 

Výstupy a vstupy mozkových nervů na bazi lební:

lamina cribrosa - fila olphactoria

canalis opticus - fasciculus opticus

fissura orbitalis superior - n. III, IV,  VI  a n. ophthal-

micus  n. trigemini

foramen rotundum - n. maxillaris trigemini

foramen ovale - n. mandibularis trigemini

foramen spinosum - a. meningica media

porus acusticus internus. - nn. VII a  VIII

foramen stylomastoideum - n. VII

foramen jugulare - nn. IX, X, XI

canalis n. hypoglossi - n. XII

Z chuťových receptorů zadní 1/3 jazyka vedou vlákna ke ggl. extra- a in-tracraniale n. IX  a ggl.  nodosum a jugulare n. X,  kde interpolují a pokra-čují do nucleus  tractus solitarii.

Čichový systém a jeho poruchy

Čichový  receptor se skládá z několika milionů smyslových buněk, jejichž axony se sdružují do 20 svazků (fila olfactoria), procházejí přes lamina cri-brosa do přední jámy lební a končí synapticky u buněk bulbus olfactorius.  Vlastními receptory jsou bipolární nervové buňky, zakončené trsem řasínek, které jsou zanořené ve vrstvě hlenu  čichového epitelu horní části nosní du-tiny.

Další neuron čichového systému tvoří axony mitrálních a štětečkových bu-něk. Axony komisurálních štětěčkových buněk probíhají v tractus olfactorius, odbočují do stria olfactoria medialis a přední komisury, kde kříží na druhou stranu.

Axony projekčních mitrálních buněk probíhají v tractus olfactorius do trigo-num olfactorium a pokračují ve stria olfactoria lateralis. Tyto axony končí postupně u podkorových jader (area olfactoria, amygdala, hippocampus) a jader paleokortexu (limen insulae) a neokortexu (uncus gyri hippocampi a okolí). Čichový systém je bohatě propojen s ostatními systémy a dochází k bohatému oboustrannému propojení.

Příznaky poruch čichového systému

? anosmie -  úplná ztráta čichu

? hyposmie - kvantitativní snížení čichu při zachované schopnosti kvalita-tivního rozlišování čichových podnětů ? hyperosmie - zvýšení čichového vnímání.

? parosmie - čichové vjemy v důsledku patologického dráždění některé části čichového systému. Většinou jde o  čichové vjemy nepříjemné a protivné (vnímání spálené gumy, zkažené potravy atd.) a mluvíme o kakosmii.  ? čichové halucinace - (nemocný je přesvedčen o přítomnosti reálných pod-nětů) 

? čichové pseudohalucinace - (nemocný si uvědomuje nepřítomnost odpovi-dajících  podnětů) vznikají iritací korových částí čichového systému.  Čichové poruchy se výskytují jedno-či oboustranně. Často je příčinou anos-mie či hyposmie banální onemocnění nosní sliznice (rhinitis). Významnější příčinou anosmie jsou fraktury přední baze lební a především komprese bul-bu a traktu adenomy hypofýzy, supraselárními meningeomy, meningeomy čichové rýhy, eventuálně velkým supraklinoideálním aneurysmatem. Zvlášť u meningeomu čichové rýhy je jedenostranná hyposmie či anosmie velmi dlouho jediným příznakem tohoto  benigního  nádoru.

Hyperosmie je často neurotickou poruchou. 

Parosmie a kakosmie jsou hlavním prvkem čichové aury u temporální epi-lepsie. Unciformní krize a čichové pseudohalucinace vidíme často u medi-obazálních tumorů temporálního laloku.

Zrakový systém a jeho poruchy

Zraková dráha je čtyřneuronová. Receptorem zrakových vjemů je sítnice, která se skládá převážně z různých nervových buněk.

1.
neuron představují tyčinky a čípky. V místě nejostřejšího vidění (fovea centralis) jsou pouze čípky a každý receptor z této oblasti je napojen na je-den neuron.  Směrem k periferii jsou zastoupeny čípky i tyčinky a čím dál periferně, tím větší počet receptorů konverguje k jednomu neuronu, čímž ubývá zraková ostrost a přibývá citlivost na světlo.

2.
neuron tvoří bipolární buňky, jejichž neurity tvoří synapse s dendrity gan-gliových buněk. 

3.
neuron se skládá  z gangliových buněk, jejichž  axony  se sbíhají v místě papily optického nervu a tvoří fasciculus opticus. V chiasmatu vlákna z na-zálních polovin retiny (zobrazující temporální poloviny zorného pole) úplně kříží, vlákna z temporálních polovin retiny (zobrazující nazální poloviny zor-ného pole) nekříží. Každý tractus opticus  proto obsahuje vlákna ze stejno-stranných (levých anebo pravých) polovin sítnic a druhostranných polovin zorného pole. 3. neuron končí hlavně u buněk corpus geniculatum laterale.  Menší počet pokračuje k buňkám  colliculus superior a area  pretectalis.

4.
neuron tvoří radiatio optica (Gratioletti) a představuje kortikální projekci do primární zrakové kůry area 17, uložené na mediální straně occipitálního laloku kolem fissura calcarina. Část vláken optické radiace z fovea centralis se v těchto místech znovu kříží, což má význam pro zachování centrálního vidění u lézi radiatio optica.

Poruchy zraku a zorného pole

Amaurosa - úplná slepota. Příčinou může být útlak, těžký zánět, traumatické přerušení nervus opticus a.j. Z požkozeného oka nelze vyvolat fotoreakci, pupila bývá mydriatická.

Amblyopie: tupozrakost, slabozrakost. Tato porucha vzniká úbytkem počtu zrakových vláken zvl. makulárního svazku z místa nejostřejšího vidění (fo-vea centralis).  

Temporální nablednutí papily, centrální skotom a porucha zrakové ostrosti vznikají požkozením papilomakulárních vláken zrakového nervu např. v prů-běhu retrobulbární (axiální) neuritidy při roztroušené skleróze. Temporální nablednutí papily zrakového nervu je způsobeno tím, že predilekčně požko-zená papilomakulární vlákna jsou lokalizovány v temporální polovině papily optického nervu a v centrální části optického nervu.  Koncentrické zúžení zorného pole vzniká požkozením periferních částí zra-kového nervu (periaxiální léze). V těchto případech zůstává zraková ostrost zachována.

Hemianopsie mohou být heteronymní (bitemporální, binasální) nebo homo-nymní (pravostranné či levostranné), binokulární nebo monokulární.  Léze centrální části chiasmatu má za následek bitemporální hemianopsii (např. u supraselárních tumorů hypofýzy).

Léze laterálních částí chiasmatu  způsobují jednostranné nasální hemianop-sie (např. tlak aneurysmatu) anebo binasální hemianopsie (např. oboustran-ný útlak  ektatickými karotidami).

Požkození tractus opticus mezi chiasmatem a corpus geniculatum laterale má za následek homonymní hemianopsii druhostrannou. Není výbavná  foto-reakce z hemianoptických polovin sítnice.

Kompletní léze radiatio optica či jednoho korového pole způsobují druho-stranné homonymní hemianopsie se zachovalou fotoreakcí (vlákna pro foto-reakci odstupují z tractus opticus k jádrům area pretectalis již na úrovni cor-pus geniculatum laterale) a centrální úsporou (část papilomakulárních vlá-ken optické radiace znovu kříží a vlákna z nepožkozené hemisféry končí v zrakové kůře požkozené hemisféry a tam funkčně nahrazují požkozená vlák-na).

Kvadrantové hemianopsie horní anebo dolní vznikají parciální lézí optické radiace (dolní anebo horní části).

Kortikální slepota je následkem požkození obou kortikálních polí.

Iritace korového pole mají za následek fosfény, zrakové pseudohalucinace.

Hlavní poruchy očního pozadí

Městnavá papila je projevem nitrolební hypertenze. Poruchy zraku se větši-nou rozvíjí plíživě a jsou zpravidla již příznakem sekundární atrofie optiku.  Edém papily v rámci neuritis intraocularis (papillitis) způsobuje velmi brzo poruchu zraku.

Pseudopapillitis (drúzová papila)  je příznakem těžké hypermetropie.  Atrofie optiku: primární atrofie vznikají kompresí zrakového nervu, poraně-ním, toxickým požkozením (metylalkohol), sekundární atrofie jsou násled-kem  městnavé papily, papillitid, neuritid optiku.

Foster-Kennedyho syndrom - primární tlaková atrofie optiku na straně tumo-ru, aneurysmatu apod. a městnavá papila na druhém oku jako výraz nitro-lební hypertenze.

N. oculomotorius

Jde o smíšený nerv s funkcí somatomotorickou a interomotorickou parasym-patikus). Jádra leží pod mokovodem v mesencefalu.

Interomotorické (parasympatické) jádro Westphal-Edingerovo. Neurity z bu-něk tohoto jádra inervují po interpolaci v ganglion ciliare m. sphincter pu-pillae a m. ciliaris. 

Perliovo jádro - jde o parasympatické jádro, ležící mezi a před Westphal-Edingerovými jádry. Neurity jeho buněk končí u jader inervujících mm. recti mediales oculi a u Westphal-Edingerova jádra. Aktivací Perliova jádra na-stane konvergence (kontrakce obou přímých mediálních očních svalů), ako-modace (kontrakce m. ciliaris s ochabnutím napěti čočky) a mióza (kontrak-ce m. sphincter pupillae) Podnětem je např. pohled do blízka.  Somatomotorická jádra tvoří jádrový komplex pod akveduktem a laterálně od parasympatických jader n. III. Neurity z těchto jader inervující m. levator palpebrae, m. rectus bulbi medialis, superior a inferior a m. obliquus inferi-or.

Obr.   Svaly levého očního bulbu

Tab.: Inervace a funkce extraokulárních svalů

Nerv

svaly

primární funkce

sekundární funkce

N. III

M. rectus superior

M. rectus inferior

M. rectus medialis

M. obliquus inferior

bulbus nahoru

bulbus dolů

abdukce bulbu

bulbus nahoru

addukce, vnitřní rotace

addukce, zevní rotace

bez

abdukce, zevní rotace

N.IV

M. obliquus superior

bulbus dolů

abdukce, vnitřní rotace

N.VI

M.
rectus lateralis

abdukce

bez

Eferentní vlákna n. oculomotorius probíhají ventrálním směrem do fossa in-terpeduncularis, leží pak mezi a. cerebelli superior a a. cerebri posterior a kolem okraje tentoria vstupují do sinus cavernosus, kde leží v blízkosti vlá-ken n. trochlearis, abducens a první větví n. trigemini. Dále pokračují do fis-sura orbitalis superior, kde s oddělí horní větev pro m. rectus bulbi superior a m. levator palpebrae a dolní větev pro m. obliquus bulbi inferior, m. rectus bulbi inferior a m. rectus bulbi medialis. V očnici odstupují parasympatická vlákna ke ggl. ciliare.

Poruchy

Kompletní přerušení funkce n. III způsobuje homolaterální poruchu pupilo-motoriky (homolaterální mydriáza a nevýbavné fotoreakce), poruchu akomo-dace a konvergence, obrny okohybných svalů (ptóza, divergentní strabis-mus,  diplopie).

Obrny všech vnitřních a zevních svalů inervovaných n. III jsou většinou ná-sledkem léze nervového kmene v jeho periferním průběhu. Etiologicky při-cházejí v úvahu tlakové léze v oblasti fossa interpeduncularis (např. ane-urysmata bifurkace a. basilaris), v oblasti hrany tentoria (při transtentoriální herniaci v rámci nitrolební hypertenze např. u subdurálního hematomu), v oblasti sinus cavernosus (aneurysmata), v místě fisura orbitalis superior a retroorbitálně.

Bolestivé poruchy inervace n. III jsou velmi časté u aneurysmat v oblasti spojení a. communicans posterior a vnitřní krkavice. Pupilární poruchy vidí-me většinou teprve tehdy, kdy akoloparéza je kompletní („opona spadne na-konec“).

Infarkty n. III u diabetiků a hypertoniků postihují centrální část nervu a zpra-vidla vynechávají periferní pupilokonstrikční vlákna. Časté jsou současné bolesti peribulbární. Pro tuto diagnóza svědčí úplná úprava poruchy do 3 měsíců.

Izolované obrny jednotlivých očních svalů jsou naopak spíše následkem požkození motorických jader n. III.

N.
trochlearis

Jde o čistě motorický nerv s jádrem v mesencefalu pod colliculi inferiores.  Eferentní vlákna vystupují po zkřížení dorzálně v oblasti velum medullare anterior z mozkového kmene a vstupují do očnice společně s vlákny n. III.  Inervován je jediný sval: m. obliquus superior. Obrna tohoto svalů má za následek uchylku bulbu vzhůru a lehce nasálně. Porucha je patrná hlavně při pohledu dolů, např. při chůzi ze schodů.

N.
abducens

Jde o čistě motorický nerv s jádrem v tegmentu pontu, pod spodinou IV. ko-mory. Nervový kmen vystupuje ventrálně mezi pontem a prodlouženou mí-chou v blízkosti  a. basilaris. V dalším průběhu  vstupuje do sinus caverno-sus, kde leží v sousedství karotidy a n. III, IV a  první větve n. V. Inervuje jediný sval: m. rectus bulbi temporalis. Další vlákna jsou cestou tractus lon-gitudinalis medialis na druhou stranu a končí u jádra pro m. rectus bulbi medialis.

Poruchy

Konvergentní strabismus postiženého bulbu a horizontální diplopie. Při po-hledu na stranu léze zůstává bulbus v původní poloze, vázne konjugovaný pohled na stranu léze  (např. diabetická  mononeuropatie). Další příčiny lé-ze n. abducens jsou neoplastické procesy baze lební v okolí klivu. Isolované poruchy abducentu vidíme u pseudotumoru mozku.

Gradenigův syndrom (syndrom hrotu pyramidy): periferní paréze n. VI, vět-šinou v kombinaci s periferní lézí n. VII, hypakúzou a iritací v inervační ob-lasti první větve trigeminu s intenzivní temporoparietální bolesti (příčinou je často šíření hnisání do oblasti apexu skalní kosti při zánětech středního ucha).

Jiné poruchy okohybné inervace

Pokles horního víčka (ptóza) je následkem léze n. oculomotorius (obrna m.  levator palpebrae), neúplný pokles víčka (semiptóza) bývá způsoben lézí vláken sympatiku, inervujících m. tarsalis a je součástí Hornerova syndro-mu. Lagoftalmus  je příznakem obrny m. orbicularis oculi  při periferní lézi n. facialis.

Strabismus může být jednostranný či oboustranný, divergentní anebo kon-vergentní, popř. šikmý. 

Důležitým příznakem retrobulbárních lézí je exoftalmus, protrúze bulbu.  Enoftalmus je součástí Hornerova syndromu a vznikne ochrnutím m. orbita-lis Mülleri, inervovaným sympatickými vlákny. Pulzaci bulbů, masivní protrú-zi a okohybné poruchy vidíme např. u karotido-kavernózních píštělí, ane-urysmat sinus kavernosus. Stejný obraz bez pulzací vznikne při trombóze sinus kavernosus.

Při obrně několika okohybných svalů hovoříme o inkompletní zevní oftalmo-plegii (ophthalmoplegie externa incompleta). Obrnu všech okohybných svalů jednoho oka nazýváme ophthalmoplegia externa completa a při současné obrně vnitřních očních svalů (ophthalmoplegia interna)  jde o totální oftal-moplegii.

Kromě těchto okohybných poruch v důsledku paréz jednoho, více anebo všech okohybných svalů mají velký diagnostický význam okohybné poruchy v důsledku lézí supranukleárních drah, kmenových pohledových center a tractus longitudinalis medialis, které proto na tomto místě uvádíme společně se stručnými neuroanatomickými poznámkami.

Pohyby očních bulbů jsou vždy konjugované (sdružené) a izolované pohyby jednoho bulbu nejsou za fyziolologických okolností možné.  Kortikonukleární (supranukleární) dráha  pro volní pohyby bulbů vychází z  gyrus frontalis medius (area 8) a je součástí pyramidové dráhy. Na úrovni předního pontu kříží a končí v kontralaterální paramediální pontinní retiku-lární formaci (PPRF). 

Odsud vycházejí vlákna pro homolaterální jádro n. VI, inervující m. rectus 

bulbi lateralis a kontralaterální jádro n.III, inervující m. rectus bulbi nasalis. Impulzy z area 8 způsobují konjugované pohyby bulbů na protilehlou stranu a aktivita PPRF způsobuje konjugované pohyby bulbů na stejnou stranu.  Reflektorické (sledovací, fixační) pohyby bulbů  jsou řízeny z kortikální ob-lasti area 18 a 19. Eferentní vlákna jdou zčásti do homolaterální area 8 a zčásti do kontralaterální PPRF. Tento systém  zabezpečuje, aby se pohybu-jící předmět při jeho mimovolním sledování zobrazoval na retině vždy v ob-lasti nejostřejšího vidění.

O samostatnosti těchto dvou systému svědčí skutečnost, že při poruše vol-ních (chtěných) pohybů očních bulbů jsou reflektorické (sledovací) pohyby zachovány  a naopak.

Spojovacím článkem mezi jádry okohybných nervů a vestibulárním apará-tem, mozečkem, zrakovým a sluchovým systémem, bazálními ganglií, krční míchou  je  fasciculus longitudinalis medialis a  spojení okohybných jader levé a pravé strany obstarávají vlákna  z  nucleus Darkševič.  Poruchy na některém místě popsaných jader a drah způsobují supranukleár-ní okohybné poruchy.

Poruchy horizontálních pohledů 

Léze kortikální

Iritační léze frontálního pohledového centra v area 8 (např. čerstvé krváce-ní, encefalitída apod.) má za následek konjugovanou deviaci bulbů na pro-tilehlou stranu a obrnu pohledu na stranu léze. Chronické (zánikové) ložisko area 8 jedné strany vede k převaze druhostranného pohledového centra a výsledkem je deviace bulbů na stranu léze (nemocný se dívá k ložisku).  Spontánní konjugovaný pohled na protilehlou stranu je oslaben či nemožný.  Reflektorické pohyby bulbů (např. sledování prstu vyšetřujícího) mohou být normální.

Ložiska occipitálního pohledového centra způsobují neschopnost reflekto-rických pohybů očních bulbů. Volní pohyby bulbů bývají normální, není však možný sledovací pohyb. Současně vymizí optokinetický nystagmus.

Léze  kmenové

Iritace supranukleárního pontinního centra pro horizontální pohledy (PPRF) způsobuje deviaci bulbů na stranu ložiska a nemožnost pohledu na druhou stranu. 

Zániková léze pontinního centra má za následek deviaci bulbů na protilehlou  stranu (nemocný se divá od ložiska) a nemožnost pohledu na stranu léze.

Poruchy vertikálních pohledů

Korové centrum leží asi v blízkosti area 8. Kmenová centra pro vertikální pohledy se lokalizují do nc. interstitialis Cajal pro pohledy nahoru, do nc.  commisurae posterior pro pohledy směrem dolů.

Iritace těchto struktur způsobují  okulogyrní krize (záchvatovité deviace bul-bů nahoru či dolů). 

Zánikové léze jsou příčinou  obrn vertikálního pohledu  bulbů (např. Pari-naudův syndrom v rámci tumorů zadní části 3. mozkové komory).

Internukleární oftalmoplegie

Rozlišujeme přední a zadní, jednostranné a oboustranné internukleární of-talmoplegie.

Příčinou přední internukleární oftalmoplegie je léze vláken tractus longitudi-nalis medialis (TLM), spojujících jádro abducentu jedné strany s jádrem okulomotoriu pro m. rectus medialis strany druhé. Na straně léze je oslabe-ná či zpomalená addukce bulbu, abdukce druhého bulbu je normální a často doprovázena nystagmem. Např. poškození spojovacích vláken tractus lon-gitudinalis medialis vlevo vede při pohledu doprava ke zpomalené či oslabe-né addukci levého bulbu a abdukce pravého bulbu je normální. Ke konci ab-dukce pravého bulbu pozorujeme drobný nystagmus. 

U oboustranných poruch TLM vázne při pohledech do stran vždy addukce jednoho bulbu. Konvergence obou bulbů bývá normální.  Zadní internukleární oftalmoplegie je těžko rozlišitelná od léze jádra abdu-centu. Při pohledu na stranu léze vázne abdukce stejnostranného očního bulbu. 

Kombinací internukleární oftalmoplegií s poruchou pohledu vzniká tzv. „jed-no a půl (1 ½) syndrom“. Léze postihuje PPRF či jádro n. abducens a fasci-culus longitudinalis medialis na jedné straně. Při pohledu na stranu léze ne-ní možný žádný pohyb bulbů, při pohledu na stranu druhou je možná pouze abdukce. Např. pravostranný syndrom 11/2: při pohledu doprava žádný po-hyb  bulbů, při pohledu doleva pouze abdukce levého bulbu.

Hlavní klinickou jednotkou, způsobující internukleární oftalmoplegie a syn-

drom 

1 ½ je roztroušená skleróza mozkomíšní.

Poruchy zornic

Parasympatická inervace zornic: Aferentní impulzy k parasympatickým já-drům n. III (Westphal-Edingerovo jádro) pocházejí z neuronů area prae-tectalis. Do pretectální oblasti se sbíhají vlákna  odbočující před corpus ge-niculatum laterale z tractus opticus, vlákna z korové oblasti area 19 a jiná vlákna z mozkového kmene (retikulární formace, senzitivní a vevetativní já-dra atd.).

Z jáder area praetectalis pokračují krátké neurony do nc. Westphal-Edinger obou stran (proto je při osvitu jedné sítnice výbavná konsensuální fotoreak-ce druhé pupily). Z tohoto jádra pokračují preganglionární vlákna jako sou-část n. III až do očnice, kde odbočují ke ganglion ciliare a postganglionární vlákna inervují hladký m. sphincter pupillae. Podráždění nc. Westphal-Edinger má za následek pupilokonstrikci. Adekvátním podnětem pro pupilo-konstrikci je osvit sítnice. Stejný efekt mohou mít emoční a.j.podněty.

Sympatická inervace zornic: Dráha je opět dvouneuronová. Jádra leží v 

centrum ciliospinale (postranní roh míšní šedi ve výši C8-Th2) a preganglio-

nární vlákna končí synapticky v ggl. cervicale superius. Odtud vycházejí 

postganglionární vlákna, probíhající periarteriálně společně s a. carotis in-

terna a jejími větvemi až do očnice, kde inervují m. dilatator pupillae. Jiná 

vlákna inervují m. tarsalis superior a inferior, m. orbitalis Mülleri, potní žlázy 

a cévy jedné poloviny obličeje.

Aferentní vlákna k centrum ciliospinale pocházejí z hypothalamus a probí-hají jako centrální dráha sympatiku do  mesencefalu, kde kříží a pokračuje přes pons  a medulla oblongata do krční míchy, kde dosahují centrum cilios-pinale. Zrakový systém pravděpodobně ovlivňuje sympatickou inervaci zor-nic svým přímým spojením tractus opticus a hypothalamu.  Za normálních okolností jsou zornice střední šíře. Rozšíření zornic nazývá-me mydriázou, zúžení miózou. 

Mydriáza je následkem převahy sympatické inervace buď při lézi n. III (např.  tlakové léze u infraklinoidálních aneurysmat, tlakové požkození n. III při transtentoriální herniaci temporálního laloku, kdy n. oculomotorius je přitla-čen k pevnému okraji klivu, diabetická mononeuritida apod.) anebo v dů-sledku podráždění sympatiku. Mydriáza může být jednostranná i oboustran-ná. Větší diagnostický význam má jednostranná mydriáza (často je signálem např. subdurálního anebo epidurálního hematomu!). Oboustranná mydriáza poukazuje na možnost  užívání neurostimulancií, otravy atropinem apod.  Mióza je způsobena převahou parasympatické inervace zornic anebo požko-zením sympatické inervace.

Požkození v průběhu  aferentních a eferentních sympatických drah má za následek Hornerův syndrom: semiptóza, mióza, enoftalmus. Při lézi centrum ciliospinale a eferentních vláken vidíme navíc anhidrózu a vazodilataci v po-stižené polovině obličeje. Oboustranná extrémní mióza je příznakem otravy opiáty anebo pontinní léze.

Poruchy fotoreakce 

Dráha fotoreakce byla popsána u parasympatické inervace zornic. Projekcí vláken z area praetectalis do obou parasympatických jader n. III reagují  za fyziologických okolností při  osvitu jedné sítnice vždy obě zorničky zúžením.  Při požkození receptorů sítnice a aferentních vláken fotoreakce (průběhu zrakové dráhy až po corpus geniculatum laterale a area praetectalis) nelze osvitem sítnice strany léze vybavit žádnou fotorekci. Osvitem druhé sítnice vybavíme přímou i nepřímou fotoreakci.

Léze nc. Westphal-Edinger, parasympatických vláken n. III, ggl. ciliare a samostného m. sphincter pupillae  má za následek stejnoustrannou mydriá-zu z převahy sympatické inervace. Osvitem sítnice na straně léze nezíská-váme přímou fotoreakci, je však výbavná fotoreakce nepřímá. Osvitem sítni-ce na zdravé straně vyvoláváme pouze přímou, nikoliv však nepřímou foto-reakci. Jinými slovy: zornice na nemocné straně nereaguje vůbec na osvit, zornice na straně zdravé reaguje na osvit stejnoustranné i druhostranné sít-nice.

Poruchy konvergence a akomodace

Jde o reflexní děj, který vyšetřujeme pohledem do blízka anebo přibližová-ním předmětů ke kořeni nosu. Reflex má 3 složky:

1)
Konvergence 

Reflexní oblouk probíhá přes zrakovou dráhu k area 17 zrakové kůry. Odtud jdou krátké spoje do area 19. Odtud se předpokládá dráha do area prae-tectalis a odtud do Perliova jádra. Axony buněk tohoto jádra končí u jader mm. rectus bulbi mediales.

2)
Akomodace

Reflexní oblouk je až po Perliovo jádro stejný. Další neuron však tvoří vlák-na do obou Westphal-Edingerových jader, ze kterých vycházejí pregangliová vlákna do ganglion ciliare a odtud postganglionární vlákna k mm. ciliares.  Kontrakcí mm. ciliares poklesne napěti čočky, která se vyklenuje a blízký předmět se zobrazuje na sítnici ostře.

3)
Zúžení zorničky

Průběh vláken reflexního oblouku je identický s průběhem vláken pro ako-modaci až do ggl. ciliares. Postganglionární vlákna však končí u sfinkteru pupily, čímž dochází při pohledu do blízka ke zúžení zorničky.  Argyll-Robertsonův syndrom (často v průběhu neurolues) je dokladem toho, že spoje k m. sphincter pupillae a k m. ciliare probíhají samostatně. U tohoto syndromu není výbavná fotoreakce, ale akomodační reakce a konvergence jsou normálně výbavné.

Pupillotonie (extrémně pomalá kontrakce a dekontrakce m. sphincter pupil-lae) tvoří s areflexií r. Achillových šlach  Adieho syndrom.

N.
trigeminus

Jde o smíšený nerv s funkcí senzitivní a somatomotorickou. Obsahuje i vlákna chuťová a sekretomotorická z jiných hlavových nervů (hlavně n.VII).  Ganglion semilunare Gasseri  obsahuje pseudounipolární buňky, jejichž pe-riferní výběžky vycházejí z receptorů pro dotek, tlak, bolest, chlad a teplo v obličeji a tvoří  n. ophthalmicus (vstup do lebky přes fissura orbitalis), n.  maxillaris (vstup přes foramen rotundum) a n. mandibularis (vstup přes fo-ramen ovale).

Centrální výběžky končí synapticky na neuronech nucleus principalis n. tri-gemini (vlákna pro tlak) a nucleus tractus spinalis n. trigemini (bolest, teplo, chlad). Zvláštností je nucleus tractus mesencephalici, jehož buňky jsou psu-dounipolární  a končí zde periferní vlákna ze svalových vřetének žvýkacích svalů a vlákna z tlakových receptorů.

Senzitivně inervuje n. trigeminus kůži obličeje až po vertex obličeje, sliznici dutiny ústní a nosu včetně vedlejších dutin, zuby horní a dolní čelisti, velkou část tvrdé pleny (přední a střední jáma lební). Z ucha inervuje n. trigeminus pouze přední části boltce, část zvukovodu a membranae tympani. Ostatní části zvukovodu jsou senzitivně inervovány z n. facialis, glossopharyngeus a vagi.

2.
neuron  začíná u buněk uvedených senzitivních jader a jeho vlákna kříží na druhou stranu, kde pokračují společně s tractus spinothalamicus lateralis a lemniscus medialis do thalamu.

Motorické jádro  trigeminu leží mediálně od hlavního senzitivního jádra v pontu (funkčně jde o nc. masticatorius). Motorická vlákna vystupují z lebky společně s n. mandibularis a inervují  m. masseter, m. temporalis, m. ptery-goideus lateralis a medialis, dále pak m. tensor veli palatini, m. tensor tym-pani, m. mylohyoideus a přední část m. digastricus.

Porucha citlivosti z léze nc. tractus spinalis n. trigemini má za následek vý-pady cibulovitě uspořádány kolem úst - Sölderovy linie).

Poruchy inervace n. trigemini

Požkozením senzitivních vláken v různé lokalizaci vznikají hypestézie či an-estézie celé poloviny obličeje anebo jednotlivých kožních zón.  Neuralgie trigeminu (záchvaty velmi intenzivních bolestí) postihují hlavně n.  maxilaris, v jehož inervační oblasti najdeme spouštěcí zóna.  Periferní paréza žvýkacích svalů je poměrně vzácná. Vidíme hypo-atrofie žvýkacích svalů (propadlé tváře, propadlá oblast m. temporalis, hypotonie palpačně, neschopnost žvýkat), areflexii maseterovou. Tato porucha je vět-šinou součástí syndromu bulbární paralýzy.

Centrální obrna bývá součástí pseudobulbární obrny z oboustranné léze supranukleárních kortikonukleárních vláken.

Jednostranné léze kortikonukleárních drah nemají za následek obrny, proto-že každé jádro přijímá vlákna z obou hemisfér. Nejsou atrofie, maseterový reflex je zvýšen.

Trismus: spasmus žvýkacích svalů např. při tetanus anebo v rámci akutní  pulpitidy.

Kombinované syndromy z poruch hlavových nervů II až VI Syndrom fissura orbitalis superior Kompletní oftalmoplegie (léze n. III, IV, VI) a bolesti v inervační oblasti prv-ní větve trigeminu, někdy korneální hyporeflexie.

Syndrom hrotu očnice

Obraz je identický se syndromem fissura orbitalis superior, navíc však pozo-rujeme příznaky léze n. Opticus (centrální skotom s poruchou visu a atrofie n. opticus).

Syndrom  sinus  cavernosus Pozorujeme 3 rozlišné syndromy:

1.
Přední syndrom sinus cavernosus

Projevy léze 1. větve trigeminu (iritační i zánikové) a léze n. III. Někdy i projevy požkození n. IV a VI.

2.
Střední syndrom sinus cavernosus 

Kromě poruch u předního syndromu příznaky požkození 2. Větve trigeminu

3.
Zadní syndrom sinus cavernosus

Poruchy všech větví trigeminu včetně motorické části, poruchy okohybné jsou méně časté, mohou se však vyskytovat.

Tolosa-Huntův syndrom

Vzniku unilaterální oftalmoplegie (syndrom fisura orbitalis superior anebo syndromu hrotu očnice) předcházejí intenzivní bolesti za okem. Většinou se zjistí  hypestézie v 1. větvi n. trigemini.

Costenův syndrom

Typicky jsou unilaterální bolesti před uchem, akcentující se žvýkáním a tla-kem na temporomandibulární kloub. Příčinou bývá špatná okluze, ztráta molárů.

Raederův paratrigeminální syndrom

Příčinou je patologický proces mezi ganglion Gasseri a a. carotis interna.  Typické jsou jednostranné frontotemporální a maxilární bolesti s Hornero-vým syndromem (bez poruch pocení). Tento syndrom je vyvolán tumory, traumaty, granulomatózními procesy paraselární oblasti.

Carotidodynie

Jednostranné silné bolesti většinou v dolní polovině obličeje. Příčinou může být disekující aneurysma a. carotis, tumorózní léze v okolí vnitřní krkavice.

Garcinův syndrom

Jednostranné léze distálních mozkových nervů, někdy od trigeminu až po hypoglossus. Příčinou jsou obyčejně osteolytické nádorové procesy baze lební.

Syndrom foramen jugulare

Tento syndrom je způsoben nádorovými procesy v okolí foramen jugulare a někdy trombózou v. jugularis či sinus sigmoideus. Prvním příznakem bývá dysfonie z léze n. vagus. Postížení n. glossopharyngeus a accessorius zjis-tíme většinou teprve pečlivým neurologickým vyšetřením.

N.
intermediofacialis

Jde o smíšený nerv, který má 2 součásti:

1)
N. facialis (n. VII a) je motorický nerv (n. mimicus) inervující mimické svalstvo včetně m. platysma.

2)
N. intermedius (n. VII b) je nerv smíšený a obsahuje vlákna:

? sekretomotorické (inervace gl. lacrimalis, mukózních žláz oblasti obličeje, gl. submandibularis a sublingualis)

? chuťová (z předních 2/3 jazyka)

? senzitivní (inervace části zevního zvukovodu a boltce-Huntova zóna)

Motorické jádro leží ve ventrolaterální části tegmentu pontu a má kortiko-

nukleární přívody pro horní větev z obou hemisfér, pro dolní větev pouze z 

kontralaterální hemisféry. Periferní vlákna obtáčí jádro n. abducens (vnitřní 

koleno n. facialis) a vystupují z mozkového kmene na pontomedulárním po-

mezí. Odtud probíhají mostomozečkovým koutem a vstupují do porus acusti-

cus internus a do canalis n. facialis. V oblasti ganglion geniculi se n. facialis 

ostře otáčí směrem dolů (zevní koleno n. facialis) a opustí lebku přes fora-men stylomastoideum. 

V canalis nervi facialis odevzdává n. facialis vlákna inervující m. stapedius. 

Porucha těchto vláken je příčinou hyperakúzy.

Ganglion geniculatum obsahuje pseudounipolární buňky senzitivních vláken z Huntovy zóny, jejiž centrální výběžky končí u senzitivních jader trigeminu a chuťových vláken z předních 2/3 jazyka, jejiž centrální výbežky probíhají v n. intermedius a končí společně s chuťovými vlákny n. glossopharangicus a vagus u buněk nucleus tractus solitarii. 

Vlákna sekreční z parasampatických sekrečních jader prodloužené míchy a pontu  (nc. salivatorius pontis) procházejí gangliem a odbočují: 

1.
k n. petrosus major a po přepojení v ganglion pterygopalatinum inervují slzné žlázy a mukózní žlázy nosu 

2.
k chorda tympani a po interpolaci v ganglion submandibulare inervují submandibulární a sublinguální žlázu Poruchy n. facialis

U centrální (supranukleární) obrny je ochrnutá pouze dolní větev, protože horní větev je inervována z obou hemisfér. Bývá pokleslý ústní koutek, jsou lehce vyhlazené nasolabiální rýhy, nemocný nezapíská, méně cení  zuby atd.

Periferní obrny podle lokalizace léze

Léze n. facialis v oblasti foramen stylomastoideum způsobuje čistě motoric-kou „hemiplegii“ obličejového svalstva. Obrna m. orbicularis oculi znemož-ňuje sevření víček, je patrná hypotonie dolního víčka a vznikne lagoftalmus.  Při pokusu o zavření oka vidíme protisměrný pohyb bulbu vzhůru a je vidět bělmo (Bellův fenomén). Jde o fyziologický souhyb, který však při normální funkci m. orbicularis oculi není patrný. Je patrná zřetelná hypotonie mimic-kého svalstva s poklesem ústního koutku, vytékáním tekutin z úst atd. Vždy je postížena i horní větev, čelo je vyhlazené, nemocný nezvedá obočí a ne-krčí čelo. 

Léze nervu v canalis n. facialis skalní kosti vyvolává klinické projevy podle konkrétní topiky.

Požkození nervového kmene mezi odstupem vláken pro m. stapedius a od-stupem chordae tympani má za následek periferní obrnu mimického sval-stva, poruchu chuti předních dvou třetin jazyka a poruchy sekrece subman-dibulární a sublinguální žlázy.

Léze úseku mezi odstupem vláken pro m. stapedius a ganglion geniculi způ-sobuje kromě obrny mimického svalstva hyperacusis z obrny m. stapedius, ageusie předních 2/3 jazyka a poruchu salivace.

Léze ganglia má za následek kromě periferní obrny mimického svalstva po-ruchu sekrece slz (nebezpečí vysýchání rohovky při současném lagoftal-mu!), poruchu salivace a poruchy chuti jak výše popsáno.  Léze motorického jádra  je málokdy izolovaná a většinou součást kmeno-vých syndromů (viz tam).

Melkersson-Rosenthalův syndrom: recidivující periferní parézy n.VII, lingua scrotalis, otoky rtů a obličeje.

Hemispasmus n. facialis: (např. komprese nervu při výstupu z kmene, po obrnách)

Blefarospasmus (spasmus m. orbicularis oculi), neurotické tiky.

N.
vestibulocochlaris (statoacusticus)

1)
N. acusticus (cochlearis) n. VIII a

Receptory sluchu jsou v Cortiho orgánu. Bipolární buňky leží v ggl. spirale cochlae. Axony výstupují z porus acusticus internus, probíhají mostomozeč-kovým koutem a vstupují do mozkového kmene v pontomedulární oblasti.  Končí synpaticky v nc. terminales ventralis a dorsalis cochlae laterálně v mozkovém kmeni. Druhý neuron pak  probíhá především v lemniscus latera-lis a končí v oblasti colliculi inferiores a corpus geniculatum mediale. Někte-rá vlákna kříží v corpus trapezoideum. Z colliculi inferiores a corpus geni-culatum mediale pokračuje třetí neuron do Heschlových závitů temporální kůry (area 41 a 42 podle Brodmanna).

Poruchy sluchu

Zánikové léze: hypacusis, anacusis (surditas)

Iritačními lézemi vznikají subjektivní šelesty (tinnitus) různé frekevnce, růz-ného trvání. Většinou jde o výsoké zvuky, tóny a šelesty.  Postižením labyrintu vznikají často kombinované poruchy akustické a vesti-bulární. Příkladem je Meniérův syndrom: subjektivní šelest (hučení), hypa-cusis až anacusis, vestibulární závrať a zvracení. 

N.
vestibularis (n. VIII b)

Tento nerv vzniká spojením dvou větví: n. utriculo-ampullaris a n. sacculo-ampullaris. Receptory leží v cristae ampullares polokruhových kanálků a v macula utriculi et sacculi. Ganglion vestibulare Scarpae leží v zadní polovi-ně dna vnitřního zvukovodu. Axony vstupují do kmene společně s vlákny n.  acusticus a končí u 4 jáder mozkového kmene:

? jádro Deitersovo (nc. lateralis)

? jádro Schwalbeovo (nc. medialis)

? jádro Bechtěrevovo (nc. superior)

? jádro Rollerovo (nc.tractus descendentis)

Odtud výstupují ascendentní a descendentní spoje k mozečku (tractus ves-

tibulocerebellaris) a k míše (tr. vestibulospinalis, tr. vestibulocervicalis). Tr. vestibulolongitudinalis tvoří součást fasciculus longitudinalis medialis. Jde o rozvodný systém vláken, končicích u jader okohybných nervů. Tr. vestibu-lothalamicus přivádí vzruchy do thalamu. Korové pole leží v oblasti area 38 podle Brodmanna na temporo-parieto-occipitálním rozhraní v blízkosti koro-vého akustického pole.

Vestibulární syndromy

Poruchou vestibulárního aparátu v periferním průběhu vznikne periferní vestibulární syndrom (harmonický vestibulární syndrom). Jednotlivé prvky vestibulárního syndromu lze demonstrovat na zdravém člověku kalorickým podnětem, např. proplachem pravého zvukovodu chladnou vodou (30st. C): oční bulby jsou pozvolna vychylovány doprava  a vracejí se rychle zpět (vestibulární nystagmus), hlava se uklání doprava, předpažené horní konče-tiny jsou deviovány doprava a ve stoje je trup uklánen doprava, při pokusu o stíhání cíle ve vertikální rovině vyšetřovaný mijí cíl směrem doprava. Při chůzi udává nemocný pocit tahu doprava. Kromě toho vznikají příznaky ve-getativní jako pocit nevolnosti i se zvracením,  rotační závratě, zblednutí, pokles krevního tlaku aj. 

Z klinické praxe víme, že všechny tonické a posturální reakce směřují k re-lativně slabšímu labyrintu. Závrať je obvykle rotační, nystagmus bývá hori-zontální s rychlou složkou ke straně zdravé. Aktivní, pomalá složka směřuje ke straně slabšího labyrintu, stejným směrem jdou odchylky paže ve zkouš-ce Hautanta a Rombergově. Při chůzi pozorujeme směrovou odchylku smě-rem ke slabšímu labyrintu, stejným směrem jdou pády, směrové odchylky hlavy a těla (vestibulární ataxie). Zřetelný je vliv postavení hlavy na směr deviací: při pohledu dopředu vidíme např. deviace a pády doprava, při oto-čení hlavy doprava deviace a pád směrem dozadu.

Centrální (dysharmonický) vestibulární syndrom: nekonstantní deviace, po-stavení hlavy s nekonstantním vlivem, deviace paží doprava, deviace chůze doleva apod. 

Nystagmus

Nystagmus je mimovolný rytmický pohyb očních bulbů.  Vestibulární nystagmus vznikne drážděním nebo vyřazením jednoho laby-rintu či vestibulárních jader a drah a má složku pomalou a rychlou. O peri-ferním vestibulárním nystagmu hovoříme tehdy, když podkladem je onemoc-nění labyrintu anebo n. vestibularis. Centrální vestibulární nystagmus je způsoben lézí vestibulárních jader a jejich centrálních spojů.

Nystagmus se popisuje podle několika kriterií:

1.
Nystagmus asociovaný a disociovaný

U asociovaného nystagmu jsou pohyby obou bulbů shodné, u disociovaného nystagmu je pohyb jednotlivých očních bulbů různý.

2.
Forma nystagmu

Rozlišujeme horizontální, vertikální, rotační, šikmý anebo smíšený (např.  horizontálně-rotační).

3.
Směr nystagmu

Směr nystagmu se podle vžité konvence udává podle rychlé složky, i když aktivní je složka pomalá. Např. nystagmus doprava, doleva, vzhůru, dolů, po směru či proti směru hodinových ručiček atd.

4.
Intenzita nystagmu

Nystagmus 1. stupně vidíme pouze při pohledu na stranu rychlé složky.  Např. při pohledu doprava vidíme nystagmus 1. stupně doprava, při přímém pohledu nystagmus není!

Nystagmus 2. stupně vidíme při přímém pohledu a při pohledu na stranu rychlé složky.

Nystagmus 3. stupně je charakterizován tím, že při pohledu ke straně bije rychlou složkou proti směru pohledu. Obvykle vidíme tento nystagmus při pohledu dopoředu a na obě strany, přičemž rychlá složka bije konstantně na jednu stranu.

5.
Frekvence nystagmu

Rozlišujeme nystagmus pomalý (méně než 40 kmitů/minutu), střední (40-100 kmitů/minutu) a rychlý (nad 100 kmitů/minutu).

6.
Amplituda nystagmu

Nystagmus hrubý (rozkmit 3mm a více), střední (1-3mm) a jemný (méně než 1mm).

7.
Trvání nystagmu

Trvalý, přechodný, episodický, záchvatovitý nystagmus.  Pro klinickou praxi rozlišujeme nystagmus 1. stupně, který může být fyziolo-gický i patologický a nystagmus 2. a 3. stupně, který je vždy patologický.  Fyziologický je nystagmus optokinetický, kalorický, nystagmus provokovaný rotací, nystagmus fixační a únavový. 

Polohový nystagmus a závrať vzniká je v určitých polohách hlavy a mizí při změně polohy hlavy. Polohový nystagmus může být fyziologický, někdy pou-kazuje na otolitovou poruchu či na onemocnění CNS.

Okulogenní nystagmus z léze optického či okohybného systému často nemá rozdíly v rychlosti fází. Nystagmus z parézy okohybného svalu vznikne jen při pohledu na stranu oslabeného svalu a je jednostranný, t.j. disociovaný.  Bruns-Stewartův nystagmus: při pohledu na stranu kmenové či mlozečkové léze hrubý, pomalý, nepravidelný, při pohledu na stranu zdravou jemný, rychlý, pravidelný.

See-saw-nystagmus  („houpačkový nystagmus“): vertikálně-rotační, na jed-nom oku nahoru, na druhém dolů. Příčinou jsou léze kmene a diencefalu.

Kinetózy

Jde o klinické obrazy v důsledku patologických reakcí na dráždění makuly a semicirkulárních kanálků při pohybu dopravních prostředků (nemoc z cesto-vání).

Mořská nemoc

Příčinou je dráždění labyrintu (zvl. makuly) při pohybech lodi. Vidíme těžkou závrať, nevolnost, zvracení, průjem. Nystagmus a vestibulární ataxii nepo-zorujeme, v popředí jsou vegetativní poruchy.

Meniérův syndrom

Původně byl popsán jako klinický obraz krvácení do labyrintu. Mnohem častěji 

však vzniká u náhlých poruch prokrvení (a. auditiva interna). Hlavní příznaky jsou 

náhlá závrať, hučení v uších (tinnitus), nedoslýchavost, nausea, zvracení, bledost, 

palpitace srdeční. Pohybem hlavy se potíže zvětšují. Úlevu udávají nemocní vleže na zdravém uchu.

Syndrom mostomozečkového koutu

Hypakúza, periferní vestibulární syndrom, korneální hypestézie, periferní paréza n. VII, mozečkové příznaky, ev. příznaky léze dlouhých drah (kvad-ruspasticita, alternující poruchy senzitivní). Etiologicky jde  hlavně  o neuri-nomy akustiku.

N.
glossopharyngicus, n. IX

Jde o smíšený nerv, který má somatomotorická, senzitivní, senzorická, se-kretomotorická vlákna.

Motorická funkce: z nc. ambiguus inervuje  svaly faryngu 

Senzitivní funkce: registruje vjemy somatosenzorické ze zadní 1/3 jazyka, z měkkého patra, z epifaryngu, z tonsil. Dráha přes ggl. superius a inferius k nc. alae cinereae. Odtud do thalamu.

Senzorická funkce: registrace chuťových vjemů ze zadní 1/3 jazyka. Dráha probíhá přes uvedená senzorická ganglia a končí v nc. tractus solitarii).  Sekretomotorická: inervace glandulae parotis. Jádrem je nc. salivatorius medullae oblongatae, interpolace v ganglion oticum.

Poruchy

Málokdy jsou izolované: ageusie zadní 1/3 jazyka, chybí dávivý reflex, hyp-estézie, hypalgézie (až analgézie) horní části faryngu, tonzil, kořene jazyka, lehká dysfagie.

Neuralgie n. glossofaryngicus: neuralgické bolesti v oblasti tonzil, epifaryn-gu (provokace jídlem), vyzařující do ucha.

N.
vagus, n. X

Jde o nejdůležitější nerv s parasympatickou funkcí.

Složky: somatomotorická, interomotorická, sekretomotorická, interoceptivní, somatosenzitivní, senzorická.

Somatomotorické funkce: inervace svalů faryngu, laryngu, měkkého patra. 

Jádro: nc. ambiguus.

Interomotorika: inervace hladkých svalů gastrointestinálního traktu až do oblasti flexura lienalis, hladkých svalů kardiovaskulárního a respiračního systému. Jádro: nc. dorsalis n. Vagi. Interpolace: parasympatická periferní ganglia.

Interocepce: aference k nc. dorsalis n. vagi z hypothalamu, retikulární for-mace, nc. tractus solitarii z čichového systému, z baroreceptorů sinus caro-ticus (regulace krevního tlaku), z chemoreceptorů glomus caroticum (regula-ce PO2), z receptorů aortálního oblouku a corpora paraaortica.

Sekreční funkce: inervace žláz GIT, trachey a bronchů

Senzitivní funkce: inervace kůže zadní plochy ušního boltce a zadní dolní stěny zevního zvukovodu, sliznice faryngu, GIT, trachey a bronchů, tvrdá plena v zadní jámě lební.

Senzitivní i senzorická ganglia: ganglion jugulare a ganglion nodosum.

Poruchy

Oboustranné přerušení má za následek smrt.

Jednostranné léze zánikové: obrny homolaterálního patrového oblouku (pří-znak opony), při fonaci přetažení uvuly na zdravou stranu, dysfagie, dysfo-nie až afonie, někdy tachykardie, arytmie aj. poruchy kardiovaskulární čin-nosti.

Při iritaci: spasmy svalů laryngu, faryngu, jícnu, pyloru např. laryngospas-mus, pyloruspasmus atd.

N.
accessorius, n XI

Kmen tohoto nervu vzniká spojením dvou kořenů:

1)
Radix myelencephalica: jádro je součástí nc. ambiguus, vlákna se připo-jují jen na krátký úsek ke kmeni n. XI, pak se vrací k vláknům n. X.

2)
Radix spinalis: jádro leží v šedé hmotě segmentů C1-C5 (nc. spinalis n. 

XI), kořenová vlákna se spojí, vstupují přes foramen occipitale magnum do nitrolebního prostoru a společně s vlákny radix myelencephalica tvoří kmen n. accessorii, který vystupuje z for. jugulare a dělí se na zevní a vnitřní vě-tev. Zevní větev inervuje m. sternocleidomastoideus a trapezius, vnitří iner-vuje společně s n. vagus larynx a farynx.

Poruchy

Vnitřní větev bývá postižena pouze společně s n. X.

Zevní větev: slabost m. sternocleidomastoideus, hypotrofie, hypotonie, mé-ně zvedá rameno pro slabost m. trapezius. Dysfagie.

N.
hypoglossus, N. XII

Jde o čistě motorický nerv. Nc. n. hypoglossi lež v trigonu a inervuje svaly jazyka.

Periferní obrna: hemiatrofie jazyka, fascikulace. Atrofická strana je přetaže-ná na stranu zdravou, při plazení se špička uchyluje na stranu léze.  Centrální obrna: v klidu nález nenápadný. Při plazení jazyka uchylka špičky jazyka na stranu léze.

Syndrom bulbární (progresivní bulbární paralýza)

Léze motorických jader n. V, VII, IX-XII např. v rámci degenerativních one-mocnění - amyotrofická laterální skleróza, syringobulbie. Většinou jedno-stranné či s převahou jedné strany.

Příznaky: periferní obrny žvýkacích svalů, mimických svalů. Dysarthrie až anartrie, dysfagie, dysfonie, atrofie jazyka, fascikulace, nevýbavné motoric-ké reflexy (maseterový reflex), nevýbavný dávivý reflex.

Syndrom pseudobulbární paralýzy

Většinou oboustranné, vícečetné léze kortikonukleárních drah (např. status lacunaris v rámci pokročilé arteriosklerózy mozkových tepen).  Příznaky: Dysartrie, dysfagie, dysfonie. Nejsou svalové atrofie, není arefle-xie, naopak vidíme např. velmi živý maseterový reflex, pozitivní sací, labiál-ní reflexy, úchop. Často spastický smích a pláč. Dávivý reflex je výbavný.

MÍŚNÍ SYNDROMY

Mícha je téměř ovální, provazcovitý,  42 až 45 cm dlouhý útvar, který začíná v oblasti kraniocervikálního přechodu a končí u 2. bederního obratle. V krční a bederní oblasti se mícha rozšíří v tzv. intumescence. Ve výši obratlů C3 až Th2 leží krční, ve výší obratlů Th 9 až L1 leží lumbální intumescence.  Konec míchy tvoří míšní konus (conus medullaris), jehož pokračováním je filum terminale (výběžek pia mater!), končící na zadní plože kostrče.  Míšní obaly jsou pia mater, arachnoidea a dura mater. Pia mater těsně ob-klopuje míchu a výbíhá ve filum terminale, arachnoidea a dura mater pokra-čují až do oblasti 2. křížového obratle a tvoří durální vák, naplněný mozko-míšním mokem.

Funkčně lze míchu dělit na míšní segmenty, kterým odpovidají zadní a přední míšní kořeny (kořeny a segmenty C1-8, Th1-12, L 1-5, S1-5, Co 1-2).  Součástí zadních kořenů jsou spinální ganglia, obsahující pseudounipolární buňky.

V rámci míšních segmentů zůstává zachována metamerické uspořádání, t.j.  každý segment inervuje určitou kožní oblast (dermatom), určité svaly (myo-tom) a určité vnitřní orgány (viscerotom).

Neuronální buňky míchy se seskupují v šedou hmotu míšní motýlovitého tva-ru se zadními, postrannými a předními rohy a uprostřed uloženým centrál-ním kanálkem.

Do zadních rohů míšních směřují aference somatosenzitivní, proprioceptivní a interoceptivní, z předních rohů vycházejí vlákna interomotorická a extero-motorická.

Somatosenzitivní vlákna pro teplo, chlad, bolest a hrubý dotek končí v hlavě zadních rohů (substantia gelatinosa)a pokračují jako tractus spinothalami-cus na druhou stranu míchy. Tato vlákna kříží v přední šedé míšní komisuře. 

Proprioceptivní vlákna jdou několika cestami:

1)
přímo k motorickým buňkám předních rohů 

2)
končí u Cajalova jádra a pokračují do motorických buněk předních rohů po synpatickém převodu.

3)
končí u jádra Clark-Stillingova sloupce a pokračují jako zkřížený tractus spinocerebellaris ventralis či u jádra Bechtěrevova, z něhož vychází nezkří-žený tractus spinocerebellaris dorsalis do mozečku („neuvědomovaná hlu-boká citlivost“).

4)
Neinterpolují v zadním rohu míšním, ale pokračují přímo do zadních pro-vazců míšních, kde vysílají ascendentní a descendentní vlákna. Ascendent-ní vlákna tvoří zadní provazce míšní (fasciculus gracilis Golli mediálně, fas-ciculus lateralis Burdachi laterálně) a končí u nc. Goll a Burdach v prodlou-žené míše (dráha „uvědomované hluboké citlivosti“). Po zkřížení pak tato vlákna tvoří lemniscus medialis (sensitivus), který končí v thalamu.  Interoceptivní a interomotorická vlákna tvoří vegetativní systém míšní.  Somatomotorická vlákna vycházejí z velkých alfa-motoneuronů předních ro-hů míšních a inervují příslušné myotomy. Mají mohutné přívody kortikospi-nální především z homolaterálních pyramidových drah..  Zvláštní úlohu hrají gama-motoneurony, inervující svalová vřeténka. Stojí pod vlivem reticulospinálních a jiných centrálních descendentních drah.  Bílou hmotu míšní tvoří zadní, postranní a přední procazce míšní. Pro kli-nickou diagnostiku mají největší význam: 

Tractus corticospinalis lateralis, tractus spinothalamicus lateralis a zadní provazce míšní (fasciculus dorsalis)

Syndrom předních rohů a předních kořenů míšních

Vývodné axony  somatomotorických a interomotorických jader předních rohů míšních tvoří přední kořeny míšní, které se spojují se zadními kořeny v krát-ký spinální nerv.

Destrukce předních rohů míšních (nukleární léze) a předních kořenů míš-ních (radikulární léze) způsobují vznik periferní obrny příšlušných svalů.

Periferní obrna má následující prvky:

? ochrnutí všech svalů odpovidajících motorických jednotek

? atonii těchto svalů

? areflexii v rozsahu léze

? degenerativní atrofii přislušných svalů

? změnu elektrické dráždivosti nervu i svalu

? vznik svalových kontraktur v případě chybějící funkční úpravy.

? v případě nukleárních lézí vidíme svalové fascikulace či fibrilace.  ? v důsledku přerušení vegetativních vláken interomotorických, neurotrofic-kých vznikají neurotrofické změny kůže, podkoží a adnex.  Pro topickou výškovou diagnostiku míšních lézí má prvořadý význam synto-pie míchy a páteře. Je známo, že se růst míchy zastavuje dříve než růst páteře. Mícha končí u obratle L2, durální vak končí u obratle S2. Častou příčinou míšní léze je traumatické poskození páteře a proto mají topické vztahy míchy a obratlů velký diagnopstický význam. Poskození určitého míšního segmentu  poukazuje na výšku léze páteře a naopak.  Osvědčené je pravidlo Chipaultovo, které stanoví vztah mezi hmatným trnem obratlového oblouku a výstupem míšního kořene téže horizontální roviny.  Trny v horní krční páteři odpovidají míšním segmentům.  K trnům dolní krční páteře je nutno příčíst 1 (např. pod trnem C6 leží seg-ment C7), k trnům horní hrudní páteře je třeba přičíst 2 (např. Th 3=segment mísšní Th4), v dolní hrudní páteři připočítáme 3 (např. Trn Th 10=segment L1). Pod trnem L1 leží míšní epikonus (L4-S2), pod trnem L2 leží míšní ko-nus (S3-Co).

TRN OBRATLE

MÍŠNÍ segment

C1-4

C1-C5

C5-C7

Trn + 1 = C6 -Th1-2

Th1-Th6

Trn + 2 = Th3 - 

Th8-9

Th7-Th12

Trn + 3 = Th10 - L3

L1

epikonus, L4-S2

L2

konus, S3-Co

Topická segmentová diagnostika míšních lézí vychází ze skutečnosti, že inervace svalů je sice plurisegmentální, existují však tzv. „markerové“ svaly, jejichž ochrnutí signalizuje lézi určitého segmentu míchy a „markerové“ re-flexy, jejich snížení či vyhasnutí slouží rovněž segmentové diagnostice.  Léze předních rohů či předních kořenů míšních v různé lokalizaci se vyzna-čuje těmito příznaky:

SEGMENT

OCHRNUTÝ SVAL

ZMĚNA REFLEXŮ

C3/4

obrna bránice

C5

m. deltoideus a m. brachiora-

dialis

nižší bicipitový reflex

C6

mm. biceps brachii a brachio-

radialis

nevýbavný bicipitový reflex

C7

mm. triceps brachii, pronator 

teres, pectoralis major, flexo-

ry prstů

nižší až nevýbavný tricipitový 

reflex

C8

drobné ruční svaly, zvl hypo-

thenar

nižší tricipitový reflex

L3

m. quadriceps femoris

nevýbavný patelární reflex

L4

m.quadriceps femoris a 

m.tibialis anterior

nižší patelární reflex

L5

m. extensor hallucis longus

S1

mm. peronei, ev. m. triceps 

surae

nevýbavný reflex Achill. šlachy

Uvedené vztahy samozřejmě platí jak pro přední kořeny, tak pro samotné segmenty např. při topické diagnostice transverzálnívh lézí míšních.

Syndrom zadních kořenů míšních

Zadním kořenem, jehož součástí je ganglion spinale, vstupují do míchy afe-rentní vlákna somatosenzitivní (z receptorů pro bolest, dotek, tlak, teplo a chlad v kůži, podkoží a hlubokých tkáních), proprioceptivní (z receptorů svalových vřetének, šlach, kloubních pouzder, kostí atd.) a interoceptivní (z receptorů vnitřních orgánů, presoreceptorů, baroreceptorů atd.).  Destrukcí zadního kořene vznikají anestézie či hypestézie všech uvedených smyslových kvalit v odpovidajících dermatomech.

Velmi často jsou zadní kořeny současně postiženy s předními kořeny.

Topická diagnostika vychází ze znalosti rozložení dermatomů.  V následující tabulce uvádíme klíčové oblasti kožní pro nejdůležitější seg-menty.

SEGMEN

T

KOŽNÍ OBLAST

C3

okraj límce od košile

C5

rameno anterolaterálně

C6

palec

C7

prostředník

C8

malíček

Th1

mediální strana paže a předlokti

Th4-5

prsní bradavky

Th6

processus xiphoideus

Th10

pupek

TH12-L1

inguiny

L3

mediální strana kolena

L4

patela,vnitřní kotník, palec nohy

L5

zevní strana kolena, dorsum nohy

S1

zadní strana stehna, lýtko a zevní 

kotník

S3-5

perianální oblast

Syndrom zadního provazce míšního

Ascendentní vlákna zadních provazců jsou zásadně dvojího druhu:

1)
Proprioceptivní vlákna (z receptorů svalových vřetének, receptorů kines-tézie, receptorů šlach, kloubních pouzder atd.).

2)
Vlákna epikritické citlivosti (funkčně jde o vlákna jemné mechanocepce, která se liší od vláken hrubé protopatické mechanocepce svým průběhem a tím, že kromě vlastního zobrazování vykonávají i některé funkce integrační).  Destrukcí vláken propriocepce v zadních provazcích vzniká typická spinální, provazcová ataxie. 

Je to ataxie způsobena jednak vlastní poruchou propriocepce, jednak ná-slednou poruchou ovládání motorických výkonů.

Vznikající ataxie postihuje složku statickou i lokomoční.  Již ve stoji pozorujeme titubace, které se zhoršují vyřazením zrakové kont-roly (výrazně pozitivní  Romberg III).

Chůze je nejistá, nemocný nedrží směr (chůze „cik-cak“), špatně odměřuje krok, vrávorá až padá. 

V této souvislosti podáváme stručný tabelární přehled diferenciální diagnos-tiky spinální, vestibulární a mozečkové ataxie chůze:

TYP ATAXIE

TYP CHŮZE

VLIV VYŘAZENÍ 

ZRAKOVÉ KONTROLY

TYP PÁDŮ

spinální 

chůze „cik-cak“

zhoršení

vrávorání a pád

vestibulární

konstantní smě-

rová odchylka 

ve směru slab-

šího labyrintu

zhoršení

padá jak „podťatý 

strom“ ve směru 

slabšího labyrintu

mozečková

„námořnická“

bez vlivu

padá až po vyčer-

pání vyvžovacích 

reakcí, většinou 

dozadu

Jedině u vestibulární ataxie jsou směrová odchylka chůze a pády závislé na postavení hlavy.

Cílené pohyby (taxe) jsou u spinální ataxie nejisté, nepřesné a dysmetrické.  Střídají se hypermetrie a hypometrie. U mozečkové ataxie pozorujeme vždy hypermetrii, u vestibulární ataxie jsou cílené pohyby ovlivňovány směrem úhlové deviace chůze a pomalé složky nystagmu. Vyřazení zrakové kontroly opět zhoršuje cílené pohyby u spinální a vestibulární ataxie, u mozečkové ataxie nikoliv.

Dalším typickým projevem syndromu zadních provazců je porucha poloho-citu a pohybocitu (statestézie a kinestézie) a proto je chybný i odhad váhy předmětů.

U syndromu zadních provazců je výrazně porušena analýza složitějších podnětu působících na receptory povrchové a hluboké somestézie.  Je porušena dermolexie (schopnost poznávání číslic a písmen, psanýc na povrch kůže), vibrační citlivost (pallestézie), t.j. schopnost vnímat rychlý ča-sový sled taktilních podnětů a diskriminační citlivost (schopnost rozlišit 2 simultánní taktilní podněty prostorově od sebe vzdálených).  Často vidíme současně svalovou hypotonii a hypo-areflexií.

Souhrnně vzniká  destrukcí zadních provazců syndrom tabické disociace cit-

livosti (ztráta hluboké a epikritické citlivosti při normální citlivosti pro proto-

patické podněty, a pro teplo, bolest a chlad).

Syndrom postranního provazce míšního

Postranní provazec míšní leží na průřezu míšním mezi zadním a předním míšním kořenem.

Jde o oblast, kde probíhá řada důležitých ascendentních a descendentních drah.

Hlavní descendentní dráhy jsou tr. corticospinalis lateralis (pyramidová drá-

ha), tr. rubrospinalis, tr. tectospinalis, tr. nigrospinalis, tr. olivospinalis, tr. 

deitersospinalis, tr. reticulospinalis.

Hlavní descendentní dráhy jsou tr. spinothalamicus lateralis, tr. spinoreti-cularis, tr. spinocerebellaris anterior a posterior.  Klinicky se poruchy postranního provazce projevují především přerušením tr. corticospinalis lateralis a tr. spinothalamicus lateralis.  Přerušení kortikospinálních vláken způsobuje obraz centrální obrny pod místem přerušení.

Jednostranná porucha nad krční intumescencí má za následek homolaterální hemiparézu či hemiplegii, porucha v oblasti krční intumescence způsobí smíšenou periferně-centrální obrnu homolaterální horní končetiny a centrál-ní obrnu homolaterální dolní končetiny, léze kortikospinální dráhy v hrudním úseku způsobí homolaterální monoparézu či monoplegii dolní končetiny. De-strukce lumbální intumescence má za následek homolaterální smíšenou parézu dolní končetiny.

Oboustranné destrukce kortikospinálních drah způsobují nad krční intumes-cencí spastické kvadruplegie či kvadruparézy, v oblasti krční intumescence kvadruplegie či kvadruparézy s příměsí periferních poruch na horních kon-četinách, destrukce obou pyramidových drah v hrudním úseku mají za ná-sledek spastické paraplegie či paraparézy dolních končetin, oboustranné léze intumescence lumbální jsou příčinou smíšené paraplegie či paraparézy dolních končetin.

Hlavní prvky centrální obrny z destrukce tr. corticospinalis lateralis viz ka-pitola pyramidový syndrom.

Při destrukci postranních provazců jsou navíc zřetelné poruchy tr. spino-thalamicus lateralis.

V typickém případu vznikne porucha pro vnímání tepla, bolesti, chladu a protopatický dotek na kontralaterální straně těla asi o 2-3 dermatomy níže, než je porucha míšního segmentu.

Syringomyelická disociace, oboustranná porucha pro vnímání bolesti, tepla a chladu v rozsahu léze kolem centrálního kanálku vznikne při syringomyelii, hematomyelii anebo v rámci např. gliomu centrální části míchy.  Hemisyndrom míšní (Brown-Sequardův syndrom)

Pro syndrom destrukce jedné poloviny míšní jsou typické příznaky homolate-rální a kontralaterální.

Homolaterálně vidíme ve výši destrukce periferní nukleární obrnu podle výš-kové lokalizace a homolaterální spastickou, centrální obrnu (hemiparézu, monoparézu dolní končetiny.

Poruchou zadních provazců vznikne homolaterální syndrom zadních provaz-ců pod místem léze a destrukcí zadních rohů a kořenů  míšních pásmo ane-stézie, někdy se sousední hyperalgetickou zónou.

Na straně kontralaterální vzniká výrazná analgézie, thermantestézie a méně zřetelná porucha taktilní citlivosti o 2-3 segmenty níže než je předpokládaný segment poruchy míšní.

Syndrom transverzální léze míšní

Kompletní transverzální přerušení míchy změní míchu pod přerušením v izolovaný orgán bez centrálních vlivů.

Konkrétní klinický obraz závisí na rychlosti vzniku a na lokalizaci přerušení.  U akutní (většinou traumatických) lézí míšních je v popředí míšní šok s vy-hasnutním veškeré míšní činnosti. Po určité době se pak objevují příznaky autonomní činnosti míchy. U postupně vznikajících transverzálních lézí míš-ních se stadium míšního šoku nepozoruje.

Spinální šok 

Typickými projevy jsou kompletní chabá obrana svalů distálně od míšní léze, atonie a areflexie svalová, kožní anestézie, retence moče a stolice, porucha vasokonstrikce, zástava sekrece potu. Spinální šok trvá u člověka 1-3 týdny Automatická reflexní aktivita míchy Postupně se mění atonické obrny ve spastické, reflexy se zvýšují. Na dol-ních končetinách lze pozorovat tzv. trojflexe (flexe v kloubu nožním, kolen-ním a kyčelním) jako výraz zkracovacího reflexu ochrnuté dolní končetiny, který může být výbavný i zkříženě. Postupně se rozvíjí automatický měchýř, t.j. při určitém stupni náplně měchýře se dostaví automatická mikce, ovšem s velkým residuem. Tento typ mikce může být vyvolán i reflexně (drážděním hypogastriu, perinea apod.).

Poruchy citlivosti bývají trvalé. Vzruchy z vnitřních orgánů však mohou být vedeny paraspinální cestou do CNS přes vlákna n. vagus, n. phrenicus a v tractus sympaticus.

Transverzální léze míšní podle topiky

Transverzální léze L1

Chabá paraplegie dolních končetin, kožní anestézie od L1 distálně, inkonti-nence moče a stolice, později někdy automatický měchýř.  Syndrom epikonu míšního ((L4-S2) a konu míšního (S3-S5) Isolované léze v těchto oblastech jsou vzácné, většinou je současně posti-žena kauda. Jde vždy o chabé obrny svalů inervovaných segmentů pod místem léze. Anestézie v odpovidajícím rozsahu, popř. v rozsahu „jezdec-kých kalhot“. Podle konkrétních poruch vidíme retence a inkontinence moče a stolice, sexuální poruchy.

Syndrom kaudy (L3-S5)

V popředí jsou většinou příznaky dráždění vláken kaudy různé predilekce podle místa léze, kořenové bolesti a parestézie jsou většinou asymetrické, častá je perianogenitální distribuce poruchy citlivosti Postižením motorických vláken vznikají chabé obrny, většinou asymetrické s maximem v oblasti přímého působení patologického substrátu (hernie mezi-obratlové ploténky, nádory, traumatické léze s dislokací obatlů). Z rozsahu kořenové inervace vyplývá konkrétní rozsah chabých obrn. Většinou jde o obrny flexorů a extenzorů nohy a popř. bérce.

Atrofie svalové jsou pozdním příznakem léze kaudy! 

Poruchy močení, defekace a sexuální poruchy jsou různého charakteru. Vi-díme retence i inkontinence moče a stolice, poruchy erekce a ejakulace.  Mnohem důležitější než rozsáhlé úvahy o typu poruch močení, stolice a se-xuálních poruch jsou včasná a přesná diagnostika výše komprese kaudy a včasná chirurgická dekomprese. Každá časová prodleva může mít za násle-dek trvalé poruchy mikce, defekace a sexuální činnosti nemocného.  Projevy  transverzální léze míšní v oblasti nad intumescencí, v oblasti intu-mescence krční, v oblasti hrudní páteře a oblasti lumbální intumescence vy-plývají z výše popsaných oboustranných segmentálních poruch a poruch kortikospinálních a spinothalamických drah podle lokalizace léze.  Léze tractus spinothalamicus lateralis v oblasti prodloužené míchy: Kontra-laterální hemihypalgézie a při současném požkození blízkého tr. spinalis n.  trigemini resp. nc. tractus spinalis n. trigemini vidíme homolaterální poruchy algické a termické citlivosti v obličeji Léze senzitivních drah před vstupem do thalamu : Porucha citlivosti na kont-ralaterální straně těla pro všechny kvality.

Léze thalamu: Typické thalamické bolesti, ale i kompletní hemihypestézie, hemiataxie, hemipallanestézie.

Léze thalamokortikálních vláken v capsula interna: Většinou kompletní he-mihypalgézie  a hemihypestézie všech kvalit.

Léze kortikální : Sektorové poruchy citlivosti s akrálním maximem. Iritační léze jsou příčinou senzitivních Jacksonských záchvatů.  Požkození širších oblasti parietální kůry pak mají za následek komplexnější gnostické poruchy (hemiasomatognózie, topagnózie, syndrom  agnózie bo-lesti (Schilderův syndrom) apod.

Vegetativní systém a jeho poruchy

Hypothalamus reguluje činnost periferního vegetativního systému prostřed-nictvím 3 descendentních drah: medial forebrain bundle, tractus mamillo-tegmentalis a fasciculus longitudinalis dorsalis (Schütz).  Těmito dráhami je spojen hypothalamus s retikulární formací středního mozku, odkud pak jdou impulzy k periferní části vegetativního systému. 

Rozhodující  podíl na regulaci vitálních funkcí má vegetativní nervový sys-tém prostřednictvím řady kmenových jader a retikulární formace mozkového kmene (Duus, str. 140). Jde o regulaci dýchání, cirkulace, metabolismu, tě-lesné teploty, vodního metabolismu, trávení, sekrece atd.  Sympatický a parasympatický systém (obr. 43, 44) používají jako transmito-ry noradrenalin  a acetylcholin (adrenergní a cholinergní vlákna). Eferentní část  je dvouneuronová. Preganglionární přenos sympatiku i parasympatiku je cholinergní, postganglionární přenos sympatiku adrenergní , parasympati-ku cholinergní.

Sympatická vlákna vycházejí z laterálních částí šedé hmoty segmentů Th1-Th2 a L1-L2.

Parasympatická vlákna vycházejí z  kmenových jader mozkových nervů II, VII, IX, X a z míšních segmentů S2-S3.

Funkce eferentních vláken vegetativních je interomotorická (inervace hlad-kých svalů) a „sekretomotorická“ (inervace žláz). Preganglionární vlákna jsou myelinizovaná a končí v gangliích přislušných mozkových nervů a pre-vertebrálních a paravertebrálních gangliích (truncus sympathicus). Postgan-glionární vlákna nejsou myelinizovaná a končí u efektorů.(ramus griseus).  Interomotorická a sekreční vlákna kraniálního parasympatiku jsou uvedena při popisu mozkových nervů a jejich poruch. Ve stejné kapitole jsou popsány sympatická inervace zorniček.

Inervace močového měchýře a poruchy mikce

l.
přerušením míšních drah či sakrálních center) nebo  požkozením kořenů, nervů a 

ganglií.

Poškozením míchy jsou přerušené inhibiční spoje od mikčního centra pontu 

k parasympatickém centru sakrální míchy. Detrusor není během plnění inhibován a 

močový měchýř se vyprázdňuje automaticky (reflexně) při určité míře plnění (au-

tomatický měchýř). Reflexní činnost močového měchýře se v těchto případech vy-

světluje aktivací nového reflexního oblouku v sakrální oblasti, jehož aferentní část 

tvoří nemyelinizované C vlákna. Jde o hyperreflexii detrusoru.  Reflexni mikce je 

častá a neúplná, vždy zůstává určité reziduum. Navíc chybí schopnost chtěné, „plánované“ mikce (chybí spojení s kortikálním centrem). Obecně odpovidají tyto poruchy obrazu inkontinence moče.

Poměrně často vznikne poškozením míchy obraz dyssynergie detrusor-zevní 

sfinkter. Přes normální relaxaci svalů pánevního dna a zevního sfinDůležitou úlo-

hu pro neurologickou diagnostiku hrají poruchy inervace močového měchýře. 

Periferní nervová kontrola močového měchýře je převážně parasympatická.  V segmentech S2-4 začínají splanchnické nervy, které končí v gangliích stěny močového měchýře a vnitřního svěrače. Stimulace těchto struktur má za následek relaxaci vnitřního sfinkteru a kontrakci detrusoru. Požkození parasympatických vláken způsobuje obraz atonického měchýře.  Sympatická inervace nemá větší klinický význam. 

Zevní sfinkter je inervován ze somatických motorických vláken segmentů S2-4. I když je tento sval pod volní kontrolou, je při průtoku moče kolem vnitřního sfinkteru reflexně relaxován a zůstává uvolněn až do úplného vy-prázdnění měchýře.

Aferentní proprioceptivní a algická vlákna ze stěny močového měchýře jsou stimulovány při plnění močového měchýře. Čím větší náplň měchýře, tím intenzivnější je zpětná  reflexní signalizace k detrusoru a vnitřnímu sfinkte-ru.  

Aferentní impulzy o náplni močového měchýře (přes vlákna A delta) jsou ve-deny zadními provazcí až do pontinní mikčního centra a do kortikální oblasti mediálních frontálních laloků.

Kortikální mikční centrum ovlivňuje pontinní centrum ve smyslu přepínání („flip-flop switch“) na plnění a vypuštění močového měchýře. Zcela zdravý měchýř je převážně  nastaven na plnění. Inhibiční impulzy z mikčního cenbt-ra pontu tlumí parasympatiuckou aktivitu a vliv na detrusor. Během plnění močového měchýře je udržován vyšší tlak ve vývodných cestách tonickou aktivitou příčně pruhovaných svalů pánevního dna a zevního sfinkteru. Za fyziologických okolností je ve vhodnou chvíli vlivem kortikálního mikčního centra přepnut modus pontinního centra na vypuštění. Dochází k relaxaci svalsvta pánevního dna a zevního sfinkteru a následuje kontrakce detruso-ru.

Poruchy mikce vznikají buď lézí centrálních částí (zvkteru na začátku mikce dochází při kontrakci detrusoru současně ke kontrakci zevního sfinkteru a někte-rých svalů pánevního dna. Výsledkem je funkční obstrukce močových cest, malé množství moče při každé mikci, inkompletní vyprázdňování a retence moče.  Narušením aferentní (senzorické) části sakrálního reflexního oblouku je ztracena schopnost reflexního vyprázdňování močového měchýře. Vznikne o atonický mě-chýř, který se plní podle kapacity. Klinicky vidíme obraz „přetékání močového měchýře“ resp. paradoxní inkontinence. 

Inervace rekta a poruchy defekace

Distenzí rekta jsou aktivovány receptory, které signalizují tento stav přes nervy plexus pelvicus k sakrálním segmentům S2-4 a do vyšších vegetativ-ních center mozkového kmene a mozku. Zevní sfinkter a bříšní lis jsou pod volní kontrolou, jde o příčně pruhované svaly. k vyprázdňován rek-ta,Stimulace parasympatických vláken ze segmentů S2-4 zvyšuje peristalti-ku a způsobuje relaxaci vnitřního sfinkteru, stimulace sympatických vláken ze segmentů L1-2 (přes hypogastrické nervy a ganglion mesentericum infe-rior) inhibuje peristaltiku. 

Transverzální léze míšní nad lumbosakrálními centry způsobuje retenci sto-lice. Chybí schopnost použivat bříšní lis, chybí informace o náplni rekta.  Často jsou I oslabené kontrakce zevního sfinkteru.

Lumbosakrální léze S2-4 mají za následek anální areflexii, inkontinenci sto-lice a mimovolní odchod stolice (pokud je řídká).

Inervace genitálu a poruchy sexuální

Eferentní sympatická vlákna inervují přes plexus hypogastricus semenovo-dy, semenné váčky a prostatu. Stimulace tohoto plexu způsobuje ejakulaci.  Stimulace parasympatických vláken ze segmentů S2-4, které tvoří splanch-nické nervy (nervi erigentes), způsobují vasodilataci v kavernózních tělís-kách a tím erekci penisu. Sexuální centra podléhají nejen nervové, ale i hu-morální kontrole (hypothalamus). Diencefalické sexuální centra z oblasti area cinereum jsou spojeny se sexuálními centry lumbosakrální míchy pare-pendymální dráhou, porobíhající v blízkosti centrálního kanálku.  Transverzální léze míšní a poškození segmentů S2-4 mají za následek im-potenci, někdy s priapismem a mimovolní ejakulací.

Akutní pandysautonomie

Jde o izolované léze pre- a postganglionárních vláken, často v rámci infekce Epstein-Barrovým virem.  Klinicky vidíme ortostatickou hypotenzi, poruchy slzení a pocení, nereaktivní zorničky, impotenci, zácpu, hypotonický močový měchýř. Někdy pozorujeme dysestézie, bolesti, hypoventilaci a spáínkovou apnoi.  Průběh je subakutní a úprava je spontánní a úplná.  Ortostatická hypotenze (Shy-Dragerův syndrom)

Jde o vzácnou systémovou degeneraci. Byla zjištěna redukce neuronů moz-kové kůry a mozečku, bazálních ganglií a intermediolaterální oblasti šedé hmoty míšní. Jde o onemocnění středního a vyššího věku. Prvním přízna-kem je ortostatická hypotenze s vertigem, celkovou slabostí a poruchami vědomí při změně polohy. Neurologické příznaky následují později: impoten-ce, inkontinence, spastické jevy, extrapyramidové příznaky, fascikulace, okuloparézy atd. Demence nepatří do klinického obrazu!

Periferní motoneuron a jeho poruchy

Jako periferní motoneuron označujeme souhrn všech periferních motoric-kých buněk a jejich axonů, které inervují příčně pruhované svalstvo.  Příčně pruhované svalstvo (svalstvo kosterní) je hlavním efektorem lidského organismu. Činnost svalů je: 

? kinetická (zkrácení, kontrakce svalů při zachovaném napětí - isotonická kontrak-    ce)

? tonická  (vyvinutí sily beze změny délky svalů - isometrické napětí) Jednotlivé buňky motorických neuronů tvoří různá seskupení, tzv. motorická jádra, která jsou lokalizována v předních rozích míšních a v oblasti mozko-vého kmene. Axony těchto buněk jsou základním prvkem předních kořenů míšních, spinálních nervů, plexů a čistě motorických či smíšených mozko-vých a spinálních (periferních) nervů.

Motorickou jednotku tvoří soubor svalových vláken, inervovaný terminálními větévky axonu jedné motorické nervové buňky. U bohatě inervovaných svalů má motorická jednotka jen několik svalových vláken (např. okohybné svaly).  Ve svalech relativně chudě inervovaných (např. m. quadriceps femoris) při-padá na jeden motoneuron několik set svalových vláken.  Periferní motoneuron tvoří společnou vývodnou dráhu pro vzruchy nejrůz-nějšího původu (Sherringtonův princip společné vývodné dráhy - „common final pathway“).

Základní reflexní oblouk, který umožńuje vybavení tzv. myotatických (šla-chových) reflexů je elementární okruh proprioceptivně-motorický. Receptory jsou součástí svalových vřetének (receptory anulospirální a receptory typu flower-spray). 
Podnětem k vybavení těchto reflexů je pasivní protažení svalů tzv. myotaxe (např. poklepem na šlachu m. auadriceps femoris je tento sval pasivně protažen). Aferentní dráha probíhá v periferních nervech přes plexy a zadní kořen míšní do zadních rohů míšních. Další průběh může být monosynaptický, disynaptický i polysynaptický. Konečným efektem je podráždění motorických buněk a kontrakce přislušných svalů.  Svalová vlákna jsou schopna kontrakce a udržovat svalový tonus pouze pří-vodem vzruchů z nervových buněk motoneuronů. Z toho vyplývá klinický ob-raz periferní obrny, vzniklé přerušením normální funkce motoneuronu.  Porucha může být funkční a reverzibilní (např. působením lokálního aneste-tika, přechodným tlakem na nervový kmen (neurapraxie např. „přeleželá ru-ka“, „obrana milenců“ či opilců atd.).

Závažnější je obraz přerušení axonů při zachované zevní struktuře nervu zvl. myelinového obalu (axonotmesis). V těchto případech jsou dány před-poklady k regeneraci.

Nejvážnějším typem léze periferních nervů je úplné přerušení kontinuity nervu (neurotmesis).

Podle lokalizace léze rozlišujeme:

 ?   nukleární poruchy (poškození těla motorické buňky v motorickém  jádru)

 ?   kořenové (radikulární poruchy)

 ?   plexové poruchy

 ?   poruchy periferního nervu (čistě motorického či smíšeného)

 ?   (poruchy nervosvalové spojky a vlastního svalu)

Společným znakem všech uvedených poruch je syndrom periferní, chabé (atrofické) obrny, který má následující příznaky:

 ?   obrna všech svalových vláken postižených  motoneuronů

 ?   hypotonie až atonie postižených svalů

 ?   hypotrofie až atrofie odpovidajících svalových vláken

 ?   hyporeflexie až areflexie

 ?   změna alektrické dráždivosti, změna elektromyografické aktivity 

 ?   svalové kontraktury při nerovnoměrném postižení svalových vláken

 ?   výskyt fascikulací či fibrilací v některých případech (přední rohy míšní)

Podle lokalizace léze a etiologie rozlišujeme:

Přední rohy míšní a motorická jádra hlavových nervů jsou často postiženy v rámci degenerativních onemocnění (často vidíme současně i léze pyramido-vé ráhy, mozečku, zadních provazců aj.). Nevidíme poruchy somatosenzitiv-ní (viz kapitola míšní syndromy)

Léze většinou smíšených periferních nervů (vzácněji čistě  sensitivních anebo čistě motorických větví), plexů a kořenů jsou většinou doprovázeny somatosenzitivními poruchami (hypestézie až anestézie radikulárního, ple-xového či periferního typu) a mají několik převažujících příčin:

? komprese v úžinách

? tlak nádorů, hematomů, zevní tlak na končetiny atd.

? řezná a ev. střelná poranění

? toxické, neoplastické, zánětlivé vlivy

Přehled kompresivních syndromů periferních nervů:

? komprese n. ulnaris (syndrom  sulci ulnaris, syndrom kubitálního tunelu, 

Guyonův syndrom - “loge de Guyon“)

? komprese n.radialis (supinátorový syndrom - supinátorová  lóže)

? komprese n. medianus (syndrom pronator teres, syndrom  karpálnío tune    

lu)

? komprese n. cut. fem. lateralis (Meralgia paraesthetica - ligamentum ingui-      

nale)

? komprese n. peroneus profundus (syndrom tarzálního tunelu přední - lig.   

cruciatum cruris - zevní kotník)

? komprese n.tibialis  (syndrom tarzálního tunelu zadní - ligamentum lanci- 

niatum, vnitřní kotník)

? komprese nn. digitales plantares (Mortonova metatarsalgie - hlavičky me-      

tatarzů)

Přehled paréz při poškození hlavních periferních nervů Plexus brachialis (C5-Th1)

Plexus prochází 2 zúženými místy: skalenickou úžinou a kostoklavikulární úžinou.  V těchto místech může být plexus požkozen současně s cévním svazkem pro horní končetinu.

Obrny při lézi brachiálního plexu jsou buď kompletní s ochrnutím celé horní kon-četiny anebo částečné: horní typ Erbův, dolní typ Klumpkeho.

Při Erbově typu jsou ochrnuty m. deltoideus, m. coracobrachialis, m. brachialis i 

m.brachioradialis. Nemocný nemůze upažit a provést flexi v loketním kloubu.

Při obrně Klumpkeho typu jsou porušeny funkce m. flexor digit. profundus a su-

perficialis, m. palmaris longus, M. flexor pollicis longus a drobných svalů ručních. Nemocný nemůže flektovat prsty a palec, jsou narušené pohyby prstů ruky. Někdy vidíme současně Claude-Bernard-Hornerův syndrom (obr. 23 - léze krčního sym-patiku).

Poruchy citlivosti se týkají celého obvodu končetiny, u horního typu od ramene po 

krajinu lokte, u dolního typu od lokte po prsty.

U jednotlivých periferních nervů uvádíme funkci inervovaného svalu (inervova-ných svalů) . Ochrnutím jmenovaných svalů jsou tyto funkce narušené.

N.
thoracicus longus (C5-C7)

Inervace: m.serratus anterior.

Funkce: fixace lopatky, přitahuje lopatku a odtahuje dolni úhel lopatky laterálně. 

Porucha: Scapula alata (ozřejmění tlakem v předpažení, ev. opření rukou o stěnu).

N.
dorsalis scapulae (C3-C5)

Inervace: m. levator scapulae a mm. rhomboidei.

Funkce: Elevace a addukce lopatky.

N.
suprascapularis (C4-C6)

Inervace: m. supraspinatus a m. infraspinatus

Funkce: zevní rotace a abdukce horní končetiny

N.
subscapularis (C5-C8)

Inervace: M. subscapularis a m. teres major

Funkce: hlavně vnitřní rotace a fixace horní končetiny

N.
thoracodorsalis (C6-C8)

Inervace: m. latissimus dorsi

Funkce: Vnitřní rotace a addukce horní končetiny

N.
axillaris (C5-C6)

Inervace: m. deltoideus a m. teres minor.

Sensitivně: kožní oblast v rozsahu m. deltoideus na zevní a zadní straně ramene. 

Funkce: předpažení, upažení a zapažení horní končetiny.

N.
musculocutaneus (C5-C7, obr. 26)

Inervace: m. biceps brachii, m. coracobrachialis a m. brachialis Senzitivně: radiální strana předlokti.

Funkce: flexe a supinace předlokti

Porucha: oslabení až nemožnost flexe předlokti a supinace ruky při flektovaném 

předlokti, areflexie bicipitálního reflexu, typická porucha citlivosti,

N.
medianus (C6-Th1, obr. 27-30)

Inervace: všechny svaly na přední straně předlokti kromě m. flexor carpi ulnaris a 

flexor digitorum profundus, svaly thenaru výjma m. adduktor pollicis: m. pronator 

teres a quadratus, m. flexor digitorum superficialis, m. flexor digitorum profundus 

(2. a 3. prst), m. flexor carpi radialis, m.palmaris longus, m. flexor pollicis brevis, 

m.
abduktor pollicis brevis, m. opponens a 1. a 2. m.lumbricalis.

Senzitivně: volární strana 1. až 3. prstu, radiální polovina 4.prstu a přilehlou část 

dlaně (obr. 24).

Porucha funkce: Hlavně vázne flexe všech prstů v prvním interfalangeálním kloubu 

a flexe posledních článků palce a 2. a 3. prstu. (při pokusu o sevření ruky v pěst - 

“přísaha”). Vázne oposice a abdukce palce. Thenar je oploštělý, palec je blízko ukazováku.

Poruchy se různí podle výše požkození.

Zvláštní význam má syndrom karpálního tunelu: parestézie v inervační oblasti a 

horní končetině (brachialgia paresthetica nocturna), později atrofie thenaru a paré-

zy thenarových svalů. Další viz speciální neurologie.

N.
ulnaris (C8-Th1, obr. 31-33)

Inervace: (obr. 25) m. flexor carpi ulnaris, m. flexor digitorum profundus ( 4.a 5. 

prst), m. adduktor pollicis, mm. interossei, ulnární mm. lumbricales, m.a bduktor , 

m.
opponens a m. flexor digiti minimi. Inervuje tedy svalstvo ruky kromě m. op-

ponens pollicis, m. flexor pollicis brevis a m. abduktor pollicis, mm. lumbricales 

II a III.

Sensitivně:  4. a 5. prst a ulnární polovina 3.prstu,

Poruchy: atrofie hypothenaru, oploštělá dlaň, prohloubené mezikostní štěrbiny na dorzu ruky. Neúplná drápovitá ruka. Dále viz speciální neurologie.

N.
radialis (C5-C8, obr. 34-36)

Inervace: m. triceps brachii, m. brachioradialis, mm. extensor carpi radialis longus 

et brevis, m. supinator, m. extensor digitorum, m. extensor digiti minimi, m. ex-

tensor carpi ulnaris, m. abduktor pollicis longus, mm. extensor pollicis longus et 

brevis, m.extensor indicis. Inervuje tedy všechny svaly na dorzální straně paže a 

na dorzální a vnější straně předlokti.

Senzitivně: zadní strana paže a předlokti, radiální polovina hřbetu ruky a tři první 

prsty dorzálně.

Poruchy: Výsoká léze - nemožnost extenze předlokti, nižší léze - přepadávání ruky 

a prstů volárně (“labutí krk”), nemožnost supinace, extenze ruky a prstů.

Působení svalů horních končetin na pohyb ruky a prstů:

Palec: 

Flexe palce v základním kloubu: m.flexor pollicis longus et brevis Extenze palce v základním kloubu: m.extensores pollicis longus et brevis.  Flexe palce v interfalangeálním kloubu: m.flexor pollicis longus Extenze palce v interfalanmgeálním kloubu: m.extensor pollicis longus.

Metakarpofalangeální klouby:

Flexe: M. flexor digitorum superficialis, mm. lumbricales, mm. interossei

Extenze: m. extensor digitorum, m.extesor digiti minimi, m. extensor digiti II

Abdukce prstů: interossei dorsales

Addukce prstů: interossei palmares

Interfalangeální klouby střední:

Flexe: m. flexor dig. superficialis, častečně m. flexor dig. profundus Extense: mm. lumbricales, mm. interossei, m. extensor digitorum.

Poslední články:

Flexe: m. flexor dig. profundus: II. a III. prst z n.medianus, IV. a V. prst z 

n.
ulnaris!

Extenze: m. extensor digitorum

M. flexor digitorum superficialis flektuje hlavně střední interfalangeální klouby.

M. flexor digitorum profundus flektuje střední interfalangeální klouby a poslední 

články.

Izolovaná flexe metacarpofalangeálních kloubů: 

mm.lumbricales a interossei.

Extenze prstů:

m.extensor digitorum hlavně metacarpofalangeální klouby, další články jsou ex-tendovány mm.interossei a lumbricales!.

Z těchto skutečností vyplývá tvar ruky při obrnách hlavních nervů horních končetin:

N. medianus: 

“přísaha” pri pokusu o pěst (chybí flexe metacarpofalangeálních kloubů a posled-ních článků II. a III. prstu. (Převaha dlouhých extenzorů a extenční funkce mm.  lumbricales II a III a mm. interossei)

N. ulnaris: 

“drápovitá ruka” (chybí flexe metacarpofalangeálních kloubů IV. a V. prstu, hy-perextenze MCF pro převahu extenzorů, semiflexe středních článků pro normální funkci m. flexor digit. superficialis z n.medianus).

N. radialis: 

“labutí šíje” (chybí extenze MCF kloubů a extenze ruky, převaha flekční funkce mm. lumbricales a mm. interossei).

N. femoralis (L2-L4, obr. 37)

Inervace: m. ileopsoas, m. pectineus, m. sartorius,m. quadriceps femoris. 

Senzitivně: vnitřní hrana bérce (n.saphenus).

Porucha: areflexii patelární, podklesávání v koleně, neumí skákat na jedné noze, neumí vykopnout, neumí dřep. Atrofie stehna.

Senzitivní poruchy podle inervační oblasti.

N. gluteus superior (L4-S1)

Inervace: mn. gluteus medius a minimus. M. tensor fasciae latae.

Funkce: vnitřní rotace a abdukce v kyčli.

N. gluteus inferior (L5-S2)

Inervace: M. gluteus maximus. 

Funkce: extenze v kyčli.

N. obturatorius (L2-L4, obr. 38)

Inervace: M. obturatorius externus, m. adductor minimus, m. adductor longus et brevis, m. adductor magnus, m. gracilis. 

Senzitivně: dolní 1/3 vnitřní části stehna

Funkce: addukce stehen..

N. ischiadicus (L4-S3, obr. 39)

Inervace: před dělením na n. tibialis a n. peroneus comm. inervuje m. biceps femo-

ris, m. semitendineus a m. semimembranaceus.

Léze ischiadiku má podle topiky za následek obrny těchto svalů, ale i svalů iner-

vovaných z n. tibialis a n. peroneus.

N. tibialis (L4-S3, obr. 40)

Inervace: m.triceps surae (m.gastrocnemius a m. soleus), m. tibialis posterior, fle-

xory palce a prstů, drobné svaly nohy plantárně, včetně mm. interossei a mm. lum-

bricales. 

Senzitivně: kůže na zadní straně lýtka a na plantě.

Porucha: váznou plantární flexe a addukce nohy, flexe prstů. Nepostaví se na špič-

ku, nezvedne patu, někdy drápovité postavení prstů nohy. Chybí reflex Achillovy šlachy a medioplantární reflex. Pes calcaneus.

N. peroneus communis (L4-S2, obr. 41)

2 větve: n. peroneus profundus a n. peroneus superficialis.

N. peroneus profundus

Inervace: svaly na přední straně bérce (m. tibialis anterior, m. extensor digitorum 

longus et brevis, m. extensor hallucis longus et brevis). 

Senzitivně: trojúhelník na přilehlých stranách palce a druhého prstu.

Váznou dorzální flexe nohy a palce, nepostaví se na patu, “kohoutí” chůze.

N. peroneus superficialis

Inervace: mm. peroneus longus et brevis, senzitivně laterální část bérce, dorsum nohy a prstů kromě úseku hluboké větve. ntární flexe a everze nohy.

Poruchy citlivosti

O podnětech působících na povrch kůže a hluboké tkáně nás informují so-matosenzitivní systémy (systémy somestézie, obr. 42).

Podle povahy podnětů a specifické citlivosti receptorů rozlišujeme:

1. algocepci (nocicepci) s chermoreceptory v kůži, sliznicích a hlubokých 

tkáních a útrobách

2. termocepci (teplo a chlad) s receptory v kůži a sliznicích

3. mechanocepci povrchovou (dotek, tlak) s receptory v kůži, podkoží a sliz-

nicích

4. mechanocepci hlubokou

a)   hluboká tlaková citlivost (hluboká barestézie) s receptory v hlubokých 

tkáních

b)   kinestézie a statestézie s receptory v pohybovém aparátu

c)   vlastní propriocepce (myocepce) s receptory ve svalových vřeténkách a 

šlachách

Soubory receptorů, které jsou připojeny k jednomu aferentnímu neuronů tvo-ří recepční políčko.

Area nervina je souhrn recepčních políček inervovaných aferentními vlákny jednoho periferního nervu.

Area radicularis je souhrnem recepčních políček inervovaných aferentními vlákny jednoho míšního kořene (obr. 21, 22).

Existence míšních kořenů je výrazem segmentálního (metamerického) uspo-řádání těla. Jeden míšní segment inervuje vždy všechny složky metameru: dermatomer (dermatom), myomer (myotom), angiomer atd. Tato skutečnost je základem segmentové diagnostiky.

Všechny neurony, nadstavěné nad určitými recepčními políčky si udržují ve všech etážích CNS svou smyslovou kvalitu. Proto vzniká např. vjem bolesti i jiným než bolestivým podnětem, který působí na neurony algoceptoru kde-koliv v průběhu algických projekčních vláken. Projekční neuronální paprsky udržují i svou topickou závislost.Podnět kdekoliv v průběhu algické neuro-nální projekce je umísťován přesně do vychozího projekčního políčka. Tato skutečnost vysvětluje např. tzv. fantómové bolesti: nemocný cítí krutou bo-lest v určitém místě již neexistujícího údu.

Obecně se mohou poruchy citlivosti projevovat

? patologicky zvýšenou anebo kvalitativně změněnou citlivostí Hyperalgézie a hyperestézie = zvýšený vjem adekátních bolestivých nebo taktilních podnětů Parestézie = spontánní výskyt mravenčení, trnutí, brnění apod.

Dysestézie = zvlášť obtěžující parestézie, vyvolané dotekem kůže

Hyperpatie = opakované algické stimuly stupňují vjem bolesti

Allodynie = dotekový podnět způsobuje vjem bolestí

? snížením či ztrátou citlivostí

Hypalgézie, hypestézie, analgézie, anestézie = snížení či vymizení vjemu 

bolesticých či taktilních podnětů

Thermanestézie a thermhypestézie = snížení či vymizení citlivosti na tepel-

ný či chladový podnět

Pallanestézie či pallhypestézie = snížení či vymizení vibrační citlivosti

Dermoalexie =neschopnost poznávat symboly psané na povrch kůže

Astereognózie = neschopnost poznávat hmatem tvar (amorfognózie) anebo 

materiál (ahylognózie) předmětů

Akinestézie a astatestézie = neschopnost poznávat polohu a pohyb seg-

mentů těla

Poruchy citlivosti - souhrn

Analgézie, hypalgézie: vymizení či snížení vnímání bolesti

Thermanestézie: vymizení vnímání tepla a chladu

Hyperalgézie, thermhyperestézie: intenzivnější vnímání bolestivých anebo 

termických podnětů

Allodynie: dotekový podnět je vnímán jako bolestivý

Kausalgie: intenzivní, pálivé bolesti s vegetativním doprovodem “burning feets” nesnesitelné pálivé bolesti plosek nohou Fantómové bolesti: intenzivní bolesti v mistech amputovaného údu Neuralgie: intenzivní bolesti v areálu periferního nervu Parestézie: spontánní pocity mravenčení, trnutí, dřevěnění atd.

Dysestézie: zvlášť obtežující parestézie

Taktilní hypestézie, anestézie: snížená či vymizelá doteková kožní citlivost Taktilní topagnózie: neschopnost lokalizovat taktilní podnět na povrchu kůže Dermoalexie: neschopnost poznávat symboly psané na kůži Pallanestézie, pallhypestézie: vymizelá či snížená vibrační citlivost Kinanestézie, statanestézie: neschopnost určit polohu a pohyb hybných segmentů Stereoanestézie: neschopnost určit tvar, velikost a materiál předmětů hma-tem při současné taktilní a tlakové anestézii Pro topickou diagnostiku poruch citlivosti je důležité, že všechny kvality po-vrchové a hluboké citlivosti probíhají v periferním nervovém systému spo-lečně.

? léze senzitivních a smíšených periferních nervů způsobují poruchy citli-vosti v ohraničených kožních areálech (areae nervinae). V případě léze smíšeného periferního nervu jsou poruchy citlivosti součásti periferní obr-ny.

? léze plexů jsou podle rozsahu požkození příčinou poruch povrchové citli-vosti postihující buď celou končetinu anebo určitou jeji část.  ? pro polyneuropatie jsou typické poruchy citlivosti s akrálním maximem ? při lézích zadních kořenů a spinálních ganglií je porucha kožní citlivosti globální a lokalizována v odpovidajícím dermatomu (areae radiculares) a periferní obrny se nevyskytují. Typickým příkladem je herpes zoster, kde kožní erupce sledují přesně dermatom odpovidající zasaženému spinální-mu gangliu. Velmi cenné jsou typické radikulární poruchy citlivosti u ne-mocných s výhřezem meziobratlové ploténky, dovolující určení lokalizace výhřezu. Větší výhřezy komprimují však i motorická vlákna předních koře-nů a způsobují tak radikulární obrny.

? léze zadních rohů míšních má za násldedek poruchy citlivosti pro bolest, teplo a chlad v odpovidajícím kožním segmentu při zachování ostatních kvalit.

? požkození vláken kaudy equinae mají za následek perianogenitální poru-chy citlivosti.

Teprve v míšních segmentech a v dlouhých ascendentních projekčních dra-hách pak dochází k separaci jednotlivých kvalit citlivosti.  Vlákna pro bolest, teplo, chlad a vlákna protopatické taktilní citlivosti končí u buňek zadních rohů míšních. Druhý neuron tvoří zkřížené spinothalamic-ké, spino-reticulo-thalamické a spinotektální dráhy Vlákna pro jemný dotek (epikritická citlivost), tlak a pro hlubokou somestézii (pohybocit, polohocit) zadními rohy pouze procházejí, pokračují ascendent-ně v zadních provazcích a končí u jader Gollova a Burdachova svazku pro-dloužené míchy (tractus spinobulbaris). Druhý neuron kříží na druhou stranu (tractus bulbothalamicus) a tvoří lemniscus medialis, který končí v thalamu.  Mluví se o dráze “uvědomované hluboké citlivosti”.

Vlákna signalizující útrobní bolesti (hlavně aferentní neurony sympatiku) končí u drobných neuronů substantia gelatinosa. Druhý neuron tvoří multi-synaptické řetězové projekční dráhy do RF a posléze do thalamu.  Vlákna z proprioceptorů svalových vřetének a Golgiho receptorů šlach končí mimo jiné u jader Clark-Stillingových a Bechtěrevova jádra a pokračují jako homolaterální tractus spinocerebellaris dorsalis (Flechsig) a zkřížený tractus spinocerebellaris ventralis (Gowers) do střední a kraniální části vermis ce-rebelli. Mluví se o dráze “neuvědomované hluboké citlivosti”.  Kompletní přerušení tractus spinothalamicus lateralis jedné strany míchy je příčinou úplné poruchy vnímání bolesti, tepla a chladu na druhé straně těla s horní hranicí o 3 dermatomy níže. Při intaktnosti zadních provazců zůstá-vá taktilní a tlaková citlivost zachována.

Kompletní přerušení křížících vláken v okolí centrálního kanálku je při za-chování zadních provazců příčinou syringomyelické disociace citlivosti. V rozsahu léze chybí oboustranně citlivost pro teplo, bolest a chlad a je za-chována citlivost taktilní (epikritická) a hluboká citlivost Přerušení tractus spinothalamicus i zadních provazců na jedné polovině míšní způsobuje kontralaterální poruchu algo- a termocepce s hranicí o 3 dermatomy níže a homolaterální poruchu taktilní, tlakové a hluboké citlivos-ti.

Meningeální syndrom 

Současný výskyt vysokých teplot, bolesti hlavy, ztuhlosti šíje a výbavnost meningeálních iritačních jevů Brudzinski, Kernig), často s agitovaným orga-nickým psychosyndromem či kvantitativní alterací vědomí, poukazuje s velkou pravděpodobností na infekci mening (meningitis) a/nebo mozku (meningoencefalitis, encefalitis). Nemocní většinou zvrací,  jsou světloplaší a mají bradykardii. U velmi malých dětí a starců je obraz často netypický, zpočátku nejsou teploty vysoké a chybí projevy dráždění mening. U novoro-zenců je vyklenutá fontanela a v těžkých případech vidíme opisthotonus.  Přes známky intrakraniální hypertenze nevidíme v časných fázích vždy městnavou papilu. Z neurologických příznaků jsou v popředí projevy poško-zení mozkových nervů, později ataxie, křeče a jiné projevy ložiskové léze mozku. 

Další příčinou meningeální iritace je subarachnoideální krvácení.  V typických případech vidíme náhlou, velmi intenzivní bolest hlavy, těžké altace vědomí, zvracení. Opět není ztuhlost šíje včasným příznakem.  Diagnostickou a diferenciálně diagnostickou metodou volby je lumbální punkce s cytologickým a bakteriologickým (event. virologickým) vyšetřením, zjišťujeme hladiny protilátek a komplement fixační aj. Reakce (viz kapitola o likvoru). Při podezření na intrakraniální absces můžeme provést napřed CT vyšetření a lumbální punkci na druhém místě (CT vyšetření by však nemělo znamenat zdržení delší než jednu hodinu!). 

Syndrom nitrolební hypertenze a herniace

Mozek je uzavřen v pevném obalu lebky. Vnitřní ohraničení tvoří tvrdá plena mozková, falx cerebri a tentorium cerebelli dělí intrakraniální prostor na 3 kompartmenty, které obsahují levou a pravou hemisféru (nad tentoriem a oddělené falxem) a mozeček s mozkovým kmenem (mezí tentoriem a týlním otvorem). Důležitou úlohu pro vznik nitrolební hypertenze hrají mozkové komory a subarachnoideální prostory, zvl. bazální cisterny, obsahující li-kvor. Další komponentou intrakraniálního prostoru jsou cévy. Zvětšením ob-sahu některého kompartmentu, překážkou v odtoku likvoru či nadměrnou tvorbou likvoru nebo stagnací cirkulace se zvyšuje nitrolební tlak. U většiny patologických nitrolebních procesu vznikne navíc některý typ mozkového edému, čímž se dále zvyšuje nitrolební obsah (zvl. nádory, záněty, hemato-my, rozsáhlé infarkty atd.). Klinické příznaky nitrolební hypertenze jsou: bolesti hlavy, zvracení, městnavá papila, bradykardie a podle příčiny (zá-něty, krvácení) i meningeální iritace. 

Důležitou úlohu hrají život ohrožující  herniace s tvorbou konusů. Supra-tentoriálně dochází k posunům corpus callosum a 3. komory pod falx (herni-ace pod falx), temporální lalok je stlačen do tentoriálního otvoru (tentoriální herniace) a dochází ke kompresi mesencefalu. Axiálním posunem mozkové-ho kmene a mozečkových tonzil do velkého týlního otvoru vzniká obávaná herniace mozečkových tonzil s útlakem vitálních center mozkového kmene.  Klinicky dochází k těžké alteraci vědomí, k selhávání vitálních funkcí a často vidíme jednostranné paréza n. oculomotorius. 

Obstrukcí vnitřních likvorových cest (mokovod!) vznikne oboustranný ob-strukční hydrocefalus s oboustrannou transtentoriální herniací.  Před provedením lumbální punkce  je životně důležité znát příčinu zvýšené-ho nitrolebního tlaku. U nemocných s meningitidou nebo subarachnoideál-ním krvácením většinou nejsou rozvinuté herniační mechanismy a odpuštění likvoru změnšuje nitrolební tlak a přináší úlevu. Naopak u nemocných s her-niací je lumbální punkce zásadně zákázána. Odběrem likvoru dochází k re-dukci extrakraniálního likvorového tlaku a k akcentaci axiálního posunu mozku kaudálním směrem. Herniace mozečkových tonzil může být v tomto případě příčinou náhlé smrti nemocného. 

Speciální neurologie I

CÉVNÍ ONEMOCNĚNÍ MOZKU (COM)

Cévní onemocnění mozku může mít projevy akutního onemocnění mozku se známkami ložiskového či meningeálního postižení, méně často pak probíhá pod obrazem chronického mozkového onemocnění, jehož dominantní klinic-kou charakteristikou je progresivně narůstající demence.

Akutní formy COM:

?   CMP

· ložiskové ischémie mozkové (80 %) 

· hemoragie mozkové (15 %)

?   subarachnoidální hemoragie SAH (5 %)

Procentuální zastoupení jednotlivých forem je přibližné, zdá se, že s do-stupností CT vyšetření bude podíl hemoragických CMP narůstat.

Chronické formy COM:

? Morbus Binswanger (chronická subkortikální aterosklerotická encefalopa-tie)

? multiinfarktová demence (MID)

Zatímco M. Binswanger a multiinfarktová demence budou probrány v samo-statné kapitole věnované demencím, jednotlivými akutními formami COM se budeme podrobněji zabývat již nyní.

Cévní mozkové příhody (CMP), tj. akutní ložiskové mozkové poškození is-chemické nebo hemoragické povahy jako nejčastější projev COM, předsta-vují jedno z nejzávažnějších onemocnění mozku a jsou po infarktech myo-kardu a zhoubných nádorech třetí nejčastější příčinou smrti. Pravděpodob-nost vzniku CMP stoupá s věkem. U osob mladších 40 let je roční incidence CMP 5 až 10/100.000 a stoupá na 10 - 20/1.000 u osob starších 65 let.  Od počátku 70. let došlo ve vyspělých zemích světa k významnému poklesu incidence CMP, pravděpodobně jako výsledku důsledně prováděné primární prevence, která je zaměřena na aktivní vyhledávání a léčbu rizikových fakto-rů CMP, tj. arteriální hypertenze, kardiálních zdrojů embolizace (chirurgická léčba chlopenních vad, léčba arytmií), diabetes mellitus, boj proti obezitě, kouření, za dodržování správných dietních návyků a za zvýšení tělesné akti-vity.

Arterioskleróza mozkových tepen a její morfologické následky Arterioskleróza mozkových tepen je nejčastější příčinou vzniku CMP. Sou-časná teorie aterogenezy vychází z výkladu Rosse a Glomseta, podle níž spouštěcím momentem aterogenezy je porušení morfologické či funkční in-tegrity endotelu, tj. primární léze endotelu, která je následována poruchou funkce krevních destiček.

Endotel představuje morfologickou a funkční bariéru, která má selektivní tromborezistentní vlastnosti. Tyto jsou zajišťovány samotnými morfologic-kými strukturami endoteliálních buněk s lipidovými a glykoproteinovými komponentami jejich membrán a dále pak syntézou a sekrecí látek, které jsou schopny modifikovat aktivitu kofaktorů uplatňujících se v koagulačním a fibrinolytickém procesu.

Endoteliálními buňkami produkovaný prostacyklin PGI2 má vlastnosti antia-

gregační a vázodilatační, antitrombin III spolu s Heparinem blokují serin 

proteázy, tj. koagulační faktory II, VII, IX až XII, protein C blokuje faktory V, 

VIII, alfa2 macroglobulin blokuje destičkový růstový faktor PDGF inhibicí je-ho vazby na buněčné receptory, plazminogen aktivátor se účastní ve fibri-nolytickém procesu, “heparin-like” inhibitor inhibuje replikaci endoteliálních buněk, von-Willebrandtův faktor participuje v procesu adheze krevních des-tiček, relaxační faktor (ERF) blokuje vázoaktivní účinek serotoninu.  Všechny tyto látky jsou přítomny na endotelu, aby svým multifaktoriálním účinkem zajistily intaktnost endoteliální bariéry před trombogenními stimuly a působily tak jako ochranný film. Jejich množství odpovídá významu zajiš-ťované úlohy.

Za určitých okolností, nejčastěji vlivem zvýšených frakcí cholesterolu LDL a VLDL a vlivy mechanickými v místech turbulentního proudění krve se sníže-ním smykového napětí, dojde k poškození endotelu. Od tohoto okamžiku se začíná odvíjet sled patologických procesů vedoucích na svém konci k for-mování aterosklerotických změn.

Nejčasnější morfologickou změnou jsou hnízdovitá seskupení monocytů (clusters), které jsou přitahovány k endotelu na nejrůznějších místech cév-ního stromu. Část těchto monocytů je v pohybu, migrují mezi endoteliální buňky a poté subendoteliálně, kde po přeměně v makrofágy akumulují lipidy o nízké denzitě za transpozice v tzv. pěnové buňky (foam cells).  Akumulace lipidů je umožněna přítomností specifických receptorů. Monocy-ty/makrofágy prostřednictvím receptoru E akumulují ester cholesterolu o velmi nízké denzitě VLDL, buňky medie tzv. biocyty akumulují ester LDL prostřednictvím receptoru B. Akumulace lipidů subendoteliálně migrovanými makrofágy představuje první stádium aterosklerotické formace. Makrosko-picky jí odpovídají žlutavé proužky lipoidní infiltrace (fatty streaks) nalézané v intimě.

Tyto změny byly prokázány experimentálně na opicích, které byly vystaveny dlouhodobé, dietně navozené hypercholesterolémii. Již 12. den od začátku expozice byla pozorována první hnízdovitá seskupení monocytů.  Po pěti měsících LDL bohaté diety dochází v některých místech nad suben-doteliálně uloženými lipoidně změněnými makrofágy k rozestupu a retrakci endoteliálních buněk. Hypotetický výklad retrakce endotelu nad zónou mak-rofágů vychází z předpokladu, že makrofágy jsou schopny produkovat toxic-ké substance charakteru lysozomálních hydroláz, které přímo poškozují okolní, tedy i endoteliální, buňky. Retrakcí endotelu jsou postiženy zejména exponované oblasti bifurkací, kde se navíc uplatňuje mechanický vliv změ-něných reologických vlastností krve. V místě retrahovaného endotelu dojde k obnažení subendoteliálního kolagenu, který je nejúčinnějším přirozeným aktivátorem krevních destiček.

Dalšími aktivátory jsou “extrinsic” ADP uvolňovaný ze stagnujících erytro-cytů, přes vnější koagulační systém vznikající trombin a při stresu vyplavo-vaný adrenalin.

Za této situace se uplatní patologické funkce destiček. Do této doby krevním proudem pasivně unášené, nyní již aktivované formy destiček začínají za přítomnosti destičkového membránového glykoproteinu Ib a na endotelu přítomného von-Willebrandtova faktoru adherovat k subendoteliálním struk-turám. Adheze destiček je provázena změnou jejich tvaru, během které do-jde k dvoj až trojnásobnému zvětšení objemu destiček, které získají kulovitý tvar a tvoří pseudopodia. Změny tvaru souvisejí s uvolněním calcia z denz-ních granulí uložených v cytoplazmě destiček, přičemž dojde k vazbě takto uvolněného calcia na calmodulin, který aktivuje aktomyosin nebo tromboste-nin a vlastní kontraktilní submembránové proteiny destiček. Kontrakce des-tiček doprovází vlastní sekreční aktivitu destiček, nazývanou release reakce či degranulace, při které je uvolněn obsah denzních a alfa granulí do extra-celulárního prostoru.

Uvolněný ADP, serotonin, calcium, PAF (destičky aktivizující faktor), PF 3, PF 4 (destičkový faktor 3,4), beta-tromboglobulin spustí další fázi, tzv. se-kundární agregaci destiček. Ta závisí na přítomnosti membránových gly-koproteinů IIb a IIIa, které umožní vazbu fibrinogenu k povrchu desti-ček.Důsledkem této vazby je změna dosud reverzibilní agregace na irever-zibilní, protože fibrin vznikající z fibrinogenu působením trombinu zpevní dosud křehký destičkový agregát na pevný smíšený nástěnný trombus.  V řízení tohoto procesu se významným způsobem uplatňují tzv. prostaglan-diny patřící do širší skupiny eicosanoidů. Byly objeveny nezávisle na sobě Goldblattem a von Eulerem ve 30.letech ve spermatu a nazvány tak proto v domnění, že jejich původ je v prostatě.

Hlavním prekurzorem prostaglandinů je kyselina arachidonová (AA), 20-ti uhlíková nenasycená mastná kyselina, která je v organizmu z 90 % vázána ve fosfolipidech buněčných membrán, v malém množství se volně vyskytuje v krevní plazmě. Účinkem fosfolipázy A2 (PLA2) za přítomnosti iontů calcia, který “zbyl” po navázání na calmodulin, dochází k uvolnění kyseliny arachi-donové z membránových fosfolipidů a působením cyklooxygenázy z ní vzni-kají cyklické endoperoxydy (PGG2 a PGH2). Z nich působením tromboxan syntetázy je v krevních destičkách tvořen tromboxan TXA2 a v endoteliích stěny cévní prostacyklin PGI2, jejichž účinek na hemostázu je přísně anta-gonistický. 

Destičkový TXA2 má mohutný účinek agregační a vázokonstrikční, zatímco ve stěně cévní vznikající prostacyklin je silným antiagregačním a vázodila-tačním činitelem. Za normálních okolností pokrývá PGI2 intaktní endotel jako ochranný film. Stabilizuje buněčné membrány zvýšením koncentrace cyklic-kého adenosinmonofosfátu (cAMP) aktivací adynylcyklázy. Navíc PGI2 pů-sobí sekvestraci iontů calcia s jejich návratem do denzních granulí a ná-slednou částečnou relaxaci destiček. Rovnováha mezi oběma prostanoidy s opačným účinkem je určující pro udržení hemostatické integrity. Ateroskle-rotický proces tuto rovnováhu naruší. V důsledku poškození cévního en-dotelu dojde k deficitu antiagregačního PGI2 a tedy relativní převaze agre-gačního destičkového TXA2.

Mezi aktivními působky uvolněnými vlivem tromboxanu během release reak-ce z krevních destiček je destičkový růstový faktor PDGF, který má klíčový vý-znam v rozvoji pozdní fáze aterogenezy. PDGF je protein pocházející z alfa gra-nulí destiček, který má vysokou afinitu k buňkám hladké svaloviny, fibro-blastům a dalším buňkám odvozeným od mezenchymu. Po jeho navázání na buněčné receptory se rozbíhá sled molekulárních reakcí, které kulminují v maximální DNA syntézu v období následujících 18-24 hodin a v replikaci buněk po 30 hodinách.  PDGF je nejen mitogen, ale má také silné chemotaktické vlastnosti, které zajišťují migraci buněk hladké svaloviny z medie do intimy.  Podobný, i když pomaleji nastupující účinek, mají další mitogeny pocházejí-cí z buněk endotelu (EDGF) a monocytů (MDGF). Jejich vlivem dochází k re-plikaci a proliferaci buněk hladké svaloviny a jejich migraci do intimy, kde akumulují lipidy a tvoří tak velké množství pojivové tkáně. Replikované buň-ky medie tvoří posléze přibližně polovinu buněk intimy a stávají se tak de-terminujícím buněčným typem ve vznikajících fibrinoidních aterosklerotic-kých plátech.

V patogeneze aterosklerózy se tak zásadním způsobem uplatňují dva mo-menty. Spouštěcím momentem je poškození endotelu, ať již morfologické s obnažením subendoteliálních struktur či funkční s postižením syntézy a se-krece prostacyklinu a dalších faktorů uplatňujících se v procesu agregace, koagulace a fibrinolýzy. Klíčovým momentem je pak proliferace a migrace buněk hladké svaloviny do intimy vlivem růstových faktorů pocházejících z destiček, makrofágů a buněk endotelu. Výsledným stavem jsou ateromatózní pláty tvořené buňkami hladké svaloviny, pojivovou tkání s množstvím kola-genu a elastických vláken, mukopolysacharidy, lipidy o nízké denzitě, krys-talky cholesterolu a depozity calcia, které jsou terénem pro vznik orgánové komplikace aterosklerózy, cévní příhody mozkové.

Akutní ischémie mozku a mozkový infarkt

Akutní ischémie mozku je výrazem nepoměru mezi potřebou a dodávkou kyslíku mozkovým buňkám. Za normálních okolností činí krevní průtok moz-kovou tkání 50-55 ml/100 g tkáně/1 min. Při jeho poklesu dojde nejprve k dysfunkci mozkových buněk, tj. projevům mozkové ischémie, které v případě obnovy dostatečné mozkové perfuze jsou stavem plně reverzibilním. Při dal-ším poklesu průtoku však dojde již k rozvoji ireverzibilních morfologických změn neuronů, tj. jejich nekróze, která se makroskopicky projeví jako mala-tické změknutí mozkové tkáně tj. mozkový infarkt.

Experimentální práce prokázaly, že existuje rozdílný ischemický práh pro stav mozkové dysfunkce a zánik neuronů. Při poklesu perfuze na cca 18 ml/100g/min dojde ke ztrátě informační funkce neuronu z poruchy synaptic-kého přenosu. Tyto změny se projeví izoelektrickou linií na EEG a vymize-ním evokovaných potenciálů, nicméně morfologická integrita neuronu s možností obnovy jeho funkce je dosud uchována. Při pokračujícím poklesu mozkové perfuze na úroveň cca 8 ml/100g/min dojde již k selhání Na/K pumpy s následným influxem Ca iontů intracelulárně. Výsledkem je smrt neuronu. Rozmezí mezi těmito dvě-ma ischemickými prahy (8-18 ml/100g/min) nazýváme ischemickým polostí-nem (ischemic penumbra), který je charakterizován poruchou funkce při ještě uchované životaschopnosti mozkových buněk.

V případě akutní CMP představuje ischemický polostín tkáň bezprostředně obklopující oblast infarktu. Na včasnosti obnovy dostatečné mozkové perfu-ze závisí její další vývoj, který se může dít směrem k plné funkční úpravě, nebo v opačném případě k zániku mozkových buněk, a tím k rozšíření ložis-ka infarktu. Experimentálně bylo ověřeno, že neuron v anoxii přežívá nejen dosud uvažovaných 5 minut, ale ve skutečnosti déle, 20-60 minut. Daleko nebezpečnější než samotná anoxie je pro neuron laktátová axidóza. Veške-ré léčebné úsilí u akutního mozkového ischemického inzultu je tedy zaměře-no na oblast ischemického polostínu, tj. na rychlou obnovu funkce Na/K pumpy, obnovu Krebsova cyklu a zamezení influxu Ca do nitra buněk, neboť mrtvé neurony v oblasti infarktu již zachránit nelze.  Stručná anatomie, fyziologie a patofyziologie prokrvení mozku Mozek je zásobován krví prostřednictvím čtyř hlavních tepen - párovými aa.  carotides internae a aa. vertebrales.

Levá a. carotis communis (ACC) odstupuje přímo z oblouku aorty, zatímco pravá a. carotis communis je větví truncus brachiocephalicus. Ve svém krč-ním úseku se ve výši horního okraje štítné chrupavky obě společné krkavice dělí na ventromediálně probíhající a. carotis externa (ACE) určenou k záso-bení extracerebrálních partií hlavy a zpočátku laterodorzálně uloženou a.  carotis interna (ACI), které v páru zprostředkují krevní zásobení 4/5 mozko-vého parenchymu. Počáteční úsek ACI je vřetenovitě rozšířen v bulbus ca-roticus, ve kterém jsou umístěny baroreceptory, reagující prostřednictvím n.  IX na mechanické tlakové změny průsvitu cévy. 

Do dutiny lební proniká ACI skrz canalis caroticus. První významnou větví odstupující z intrakraniálního úseku ACI směrem ventrálním je a. ophtalmica určená k cévnímu zásobení očního bulbu, která tvoří anastomozu s řečištěm ACE. Intrakraniálně vytváří ACI esovitou kličku (karotický sifon) a prochází kavernozním splavem. Po výstupu z něj vysílají obě vnitřní karotidy tenké větévky dorzálně - aa. communicantes posteriores, které ústí do aa. cerebri posteriores (ACP) a realizují tak spojení karotického a vertebrobazilárního řečiště. 

Těsně po odstupu a. communicans post. se každá ACI dělí v a. cerebri ante-rior (ACA) a a. cerebri media (ACM). Obě a.cerebri ant. spojuje napříč a.  communicans anterior. Jí je na bazi mozku uzavřen tepenný anastomotický okruh, circulus arteriosus Willisi.

Párové aa. vertebrales, které jsou větvemi aa. subclaviae, prostupují v krč-ním úseku skrz foramina costotransversaria C6 - C2 a mohou zde být kom-primovány osteoproduktivními změnami či poraněny při chiropraktických technikách.  Po prostupu foramen occipitale magnum se aa. vertebrales ocitají intrakraniálně, aby se na bazi mozku v úrovni dolního okraje pontu spojily v jednu a. basilaris. Po odstupu větví k pons, mesencephalon a větší části mozečku končí a. basilaris již na úrovni horního okraje pontu bifurkací ve dvě aa. cerebri posteriores (ACP).

Z Willisova okruhu na bazi mozku odstupují tepny dvojího druhu: korové a hluboké perforující tepny. 

Tepny kortikální jsou zastoupeny třemi páry velkých tepen: ACA, ACM a ACP.

ACA odstupuje směrem ventrálním, poté zahýbá okolo genu corporis callosi na mediální plochu hemisfér, kterou zásobuje až po precuneus.  ACM míří do fossa cerebri lateralis, kde se dělí ve větší počet větví zásobu-jících konvexitu frontálního, parietálního, temporálního a předního okraje okcipitálního laloku.

ACP vydává větve pro tegmentum mesencephali, dále směřuje k inferomedi-ální části temporálního laloku (pomezí s ACM) a k téměř celému okcipitál-nímu laloku (pomezí s ACA).

Kortikální větve vyživují mozkovou kůru a přilehlé partie bílé hmoty až do blízkosti mozkových komor, kde anastomozují s hlubokými perforujícími ar-teriemi.

Hluboké perforující arterie tvoří skupinky drobných a krátkých tepének, které se po pravoúhlém odstupu z Willisova okruhu a horizontálního úseku aa. ce-rebri mediae přímo zanořují do hlubokých struktur mozku. Anteromediální skupina odstupující z prvního úseku ACA, jejíž nejsilnější větví je a. recur-rens Heubneri, a ze začátku ACM odstupující anterolaterální skupina s nej-silnější větví a. lenticulostriata Charcoti společně zásobují bazální ganglia a přední raménko a genu capsulae internae. 

Skupinka posteromediální (nazývaná také thalamoperforující aa.) odstupují-cí z a. communicans post. a posterolaterální (označovaná jindy jako thala-mogeniculátní aa.) odstupující z a. cerebri post. vyživují společně thalamus, ale také zadní část hypothalamu, zadní raménko capsulae internae a corpo-ra geniculata.

A. chorioidea anterior odstupuje blízko a. communicans post. z ACI a vyži-vuje tractus opticus, zadní raménko capsuale internae a v plexus chorioide-us postranní a III. komory anastomozuje s větévkami a. chorioidea posterior, která je větví ACP. A. chorioidea post. zásobuje navíc corpus pineale a po-vrch thalamického pulvinaru.

Další skutečnosti jsou uvedeny v kapitole věnované klinickým syndromům jednotlivých arterií.

Výsadní postavení mozku v organizmu je zajišťováno jeho mimořádně vyso-kou spotřebou kyslíku a glukózy, které jsou transportovány krví. Ačkoliv hmotnost mozku představuje pouze 2% celkové hmotnosti, spotřebuje více než 15% minutového srdečního volumu. 

Na úrovni arteriol se uplatňuje tzv. autoregulace mozkového průtoku, která umožňuje funkční nezávislost mozkového průtoku na kolísání systémového krevního tlaku. V rozmezí 60-150 torrů středního systémového arteriálního tlaku, což je aritmetický průměr systolického a diastolického tlaku, zajistí prostřednictvím vázokonstrikce či vázodilatace arteriol konstantní mozkový průtok. Znamená to, že na vyšší hodnoty středního arteriálního tlaku reagují mozkové tepny vázokonstrikcí, zatímco při nižších hodnotách se dilatují.  Překročení těchto hranic oběma směry však mozkové cévy nedovedou kori-govat a mozkový průtok (CBF - cerebral blood flow) se stává plně závislým na systémovém tlaku s nepříznivými důsledky pro parenchym.  V regulaci regionálního mozkového průtoku (rCBF) se uplatňují více vlivy chemicko-metabolické s cílem umožnit redistribuci krve do funkčně zatíže-ných oblastí mozku. Acidóza, jako produkt metabolizmu mozkových buněk, vyvolá prostřednictvím pCO2 vázodilataci mozkových cév, jejímž výsledkem je zvýšení mozkové perfuze a odplavení kyselých tkáňových metabolitů.  Tyto změny probíhají na úrovni kapilár a prekapilárních svěračů.  Neurogenní kontrola mozkového průtoku prostřednictvím baroreceptorů (ve stěně oblouku aorty a sinus caroticus) a chemoreceptorů (glomus caroticum v oblasti karotické bifurkace), ovlivněním tonu vázomotorů má ve srovnání s výše uvedenými mechanizmy význam jen doplňkový.

Klinika mozkové ischémie podle příčiny

Na základě anamnestických dat, kompletního klinického vyšetření a výsled-ků pomocných vyšetření (CT mozku, UZ mozkových tepen, AG, kardiologic-kého a hematologického vyšetření) dělíme CMP z hlediska etiopatogenetic-kého do tří velkých skupin:

? CMP vznikající tromboembolickým mechanizmem při onemocnění magist-rálních tepen - karotid a vertebrálních arterií (60 %) ? CMP na podkladě embolizace ze srdce (15 %)

? CMP lakunárního typu z postižení malých perforujících arterií (25 %)

Postižení velkých cév je příčinou asi 60 % ischemických mozkových příhod.  Ve většině případů se tak děje prostřednictvím trombotických formací, které vznikají na ateromatózně změněné cévní stěně. Samotná stenóza, bez spo-luúčasti trombu, je příčinou CMP jen zřídka, obvykle pouze v koincidenci s ortostatickou hypotenzí, která působí jako provokační faktor. Ve více než 90 % případů dochází k CMP tak, že část trombu se oddělí a embolizuje do distální části řečiště, kde působí uzávěr. Méně často k uzávěru distálních větví vede propagace samotného trombu. Ke vzniku ischemického mozkové-ho inzultu při postižení velkých cév dochází tedy v zásadě dvojím mecha-nizmem: hemodynamickým (méně často) či embolizačním (ve většině přípa-dů).

Nejčastějšími místy aterosklerotických změn, na kterých se tvoří tromby, jsou oblasti karotických bifurkací, distální, tj. intrakraniální část vertebrál-ních arterií a bazilární arterie (=periferní stenózy). Odstupy tepen z aortál-ního oblouku (=centrální stenózy) jsou postiženy méně často.  Embolizace ze srdce, která se uplatňuje ve všech věkových kategoriích, je příčinou asi 15 % ischemických mozkových příhod. Kardiogenní embolizace vede často k těžkému, devastujícímu poškození mozku. Spolehlivost morfo-logické detekce zdrojů embolizace, tj. trombotických formací (tab. 1) umís-těných většinou v levých oddílech srdečních, zůstává zatím ne zcela vyře-šeným problémem radiologie. Dosud konvenčně užívaná transtorakální echokardiografie (TTE) má relativně nízkou rozlišovací schopnost, zejména pro levou síň, lepší výsledky v tomto směru slibuje transezofageální echo-kardiografie (TEE) , ev. užití počítačové tomografie (CT) a nukleární mag-netické rezonance (NMR).

FIBRILACE SÍNÍ  

KOMOROVÉ TROMBY 

? akutní infarkt myokardu  

? aneurysma  

? kardiomyopatie  

UMĚLÉ SRDEČNÍ CHLOPNĚ  

OSTATNÍ 

? prolaps mitrální chlopně  

? mitrální stenóza  

? aortální stenóza  

? nádory, zejména myxomy  

? endokarditida (infekční, maran-                

tická) 

? paradoxní embolizace  

Tab. 1: Srdeční zdroje cerebrální embolizace

Fibrilace síní bez postižení chlopně       45 

% Akutní infarkt myokardu                         

15 % Komorové aneurysma                           

10 % Revmatické chlopenní vady                    

10 % Umělé srdeční chlopně                         

10 % Ostatní                                                   10 % Předpokládaný podíl jednotlivých kardiálních afekcí na vzniku cebrální kom-plikace je zachcen v tab. 2:

Fibrilace síní (FIS) ohrožuje nemocného vznikem CMP. Samotná FIS před-stavuje 6-7x vyšší riziko vzniku CMP. Ve spojení s revmatickou chlopenní vadou je toto riziko 17-ti násobné. Zvlášť nebezpečné jsou okamžiky střídá-ní rytmu, tj. jak začátek FIS s následujícími týdny, tak i obnova sinusového rytmu kardioverzí. Více než třetina ischemických mozkových příhod ve stáří je spojena s FIS. Vedle již takto početných klinicky manifestních ischemic-kých CMP existuje další riziko vzniku klinicky němých mozkových ischémií (silent stroke), jejichž existenci odhalilo až CT. Klinicky němé mozkové is-chémie, jsou nalézány u 35-48% nemocných s izolovanou FIS, u kterých zcela chybí anamnéza klinického obrazu mozkové příhody. Chodosh v r. 

1988 rozborem 135 nemocných s CT obrazem “silent” ischémií zjistil, že je-

jich morfologickým korelátem jsou buď drobné, hluboko uložené lakunární 

infarkty , častěji vlevo, nebo větší kortikální infarkty postihující frontoparie-

tální oblast pravé hemisféry. Jen několik mm velká ložiska v hlubokých sub-kortikálních strukturách, nejčastěji v oblasti bazálních ganglií nebo předního raménka vnitřního pouzdra, zpravidla nemívají klinickou odezvu. V případě kortikálních infarktů nedominantní hemisféry se pravděpodobně uplatní “neglect” mechanizmus.

Užití antikoagulancií v primární prevenci CMP u nemocných s FIS, kteří do-sud mozkovou embolizační příhodu neprodělali, je trvale kontroverzní. Re-trospektivní studie 254 nemocných s FIS prokázala 8x vyšší incidenci embo-lických příhod u nemocných ponechaných bez antikoagulační terapie ve srovnání s nemocnými, kteří byli antikoagulanciemi léčeni. Preventivní po-dávání antikoagulancií sice většinou úspěšně zabrání embolické komplikaci, na druhé straně je však tato léčba ve 4 % případů provázena závažnými kr-vácivými komplikacemi, v 1 % masivními mozkovými hemoragiemi, z nichž dvě třetiny mají fatální zakončení.

Proto se k tomuto terapeutickému postupu rozhodujeme obvykle jen u mlad-ších nemocných s vysokou pravděpodobností embolické komplikace, častěji pak volíme podávání antiagregancií (Anopyrin) pro nižší riziko hemoragické komplikace.

Skutečnost, že pravděpodobnost recidivy cerebrální embolizace je až 20 % během prvního měsíce po primární příhodě, činí indikaci k podávání antiko-agulancií v sekundární prevenci CMP jasnější a přesvědčivější. Za předpo-kladu, že CT provedené za 36-48 hodin po příhodě neprokáže rozsáhlý nebo hemoragicky infarzovaný infarkt, je třeba s podáváním antikoagulancií začít co nejdříve. V opačném případě je vhodné tuto léčbu odložit o dalších 7-10 dnů a poté její zahájení znovu zvážit dle vývoje klinického stavu a CT obra-zu. V každém případě je však účelné dobu podávání antikoagulancií zkrátit na dobu nezbytně nutnou. Za efektivní a současně relativně bezpečný časo-vý interval je považována délka léčby v trvání 6-12 měsíců.  Embolizačnímu mechanizmu jsou přičítány zhruba dvě třetiny mozkových ischémií, které se objeví v souvislosti s FIS. Zbývající část CMP spojova-ných s FIS nebo jinými poruchami srdečního rytmu je pravděpodobně dů-sledkem mozkové hyperfuze z poklesu srdečního minutového objemu (MV).  Průměrně 2.5 % nemocných prodělá embolizační CMP během 2 až 4 týdnů následujících po akutním infarktu myokardu (IM), později toto riziko prudce klesá. Největší riziko cerebrální embolizace (až 12 %) má transmurální IM postihující přední stěnu. Echokardiografické nálezy u těchto nemocných prokazují lokalizovanou poruchu kinetiky stěny levé srdeční komory, v jejímž místě dochází ke vzniku trombotických formací. Tromby v levé komoře jsou zjišťovány u 40 % nemocných s předním IM, většinou již během prvního týd-ne. Antikoagulační léčba sníží riziko embolizační komplikace asi o 60 %.  Prodlužování preventivní antikoagulační léčby nad 6 měsíců, i v případě přetrvávání trombotických formací, pro v této době již relativně nízké riziko embolizace, není účelné.

Tromby v levé komoře jsou nalézány v oblasti aneurysmatu, které vzniklo následkem lokální poruchy kinetiky srdeční stěny v místě transmurálního IM a u dilatovaných kardiomyopatií s celkově zhoršenou kontraktilitou komory.  Přestože názory na velikost embolizačního rizika těchto trombotických for-mací se v jednotlivých pracech liší, je nutno s touto možností reálně počítat.  Umělé srdeční chlopně, mechanické i bioprotézy, jsou potenciálním zdrojem embolizace, přičemž trombogenicita mechanických chlopní je vyšší. Navzdo-ry kontinuální antikoagulační léčbě se objeví embolizační komplikace asi u 3 % nemocných za rok, u bioprotéz asi u 1,5 % za rok.  Prolaps mitrální chlopně (MVP) je echokardiograficky zjišťován u 2,5 až 7 % zdravé populace, nejčastěji u mladých žen, se signifikantně vyšším výsky-tem u nemocných s CMP. Mechanizmus cerebrální embolizace u nemocných s MVP není zcela jasný. Někteří autoři předpokládají akumulaci destiček na chlopni s následnou embolizací. Určit podíl kauzální souvislosti MVP a CMP je velmi obtížné. V současné době by MVP měla být zvažována jako možná příčina CMP jen u nemocných, zejména mladých osob, s typickým auskul-tačním nálezem, u nichž nebyla zjištěna jiná rizika pro CMP.  Samotná mitrální stenóza vykazuje jen slabou asociaci s CMP a téměř všechno riziko CMP přísluší fibrilaci síní, která mitrální stenózu v řadě pří-padů provází. 

Izolovaná kalcifikovaná aortální stenóza je jen zřídka zdrojem cerebrální embolizace. Ta je však často prvním příznakem nejčastějšího primárního srdečního nádoru - myxomu. 

Většina myxomů je umístěna v levé síni. Cerebrální komplikace, které jsou převážně výsledkem embolizace, jsou uváděny u 25-45 % nemocných. Em-bolizovat může část tkáně myxomu nebo trombus vytvořený na jeho povr-chu. Protože embolizovaná myxomatózní tkáň má destruktivní účinek na cévní stěnu, může dojít i k vytvoření obvykle mnohočetných mozkových aneurysmat s rizikem pozdější hemoragické příhody. Je zajímavé, že tato aneurysmata mohou zmizet po resekci primárního nádoru.  Většina cerebrálních embolů srdečního původu pochází z levých oddílů srd-ce. Pokud není nalezen zdroj tam, je nutno uvažovat o možnosti paradoxní embolizace otevřeným foramen ovale nebo defektem síňového septa, které jsou jedněmi z nejčastějších kongenitálních srdečních vad diagnostikova-ných v období dospívání.

U 10-18 % zdravé populace je kontrastní echokardiografií zjišťován zkrat přes foramen ovale, který nabude klinické závažnosti v okamžiku vzestupu tlaku v pravé síni, např. v důsledku Valsalvova manévru.  Embolická CMP se objeví u 15-20 % nemocných s infekční endokarditidou.  Je známou skutečností, že k této komplikaci může dojít i několik týdnů poté, co se vegetace staly v důsledku antibiotické léčby sterilními.Relativně méně často vede k embolizaci marantická endokarditida, která postihuje chronicky nemocné, zejména se zhoubnými nádory. 

Souvislost mezi onemocněním srdce a CMP je jasně prokázána. Úkolem neurologů je přesvědčit internisty o nutnosti aktivního vyhledávání případ-ných srdečních onemocnění u postižených CMP.

Lakunární infarkty jsou příčinou ischemických mozkových příhod asi ve 25 % případů. Byly definovány C.M. Fisherem jako malé, hluboko uložené mozko-vé infarkty, které jsou výsledkem okluze jediné drobné perforující mozkové arterie. Nacházeny jsou nejčastěji v oblasti bazálních ganglií, vnitřním pouzdru, thalamu a pontu. Za hlavní etiopatogenetický faktor tohoto posti-žení je považována mikroangiopatie charakterizovaná lipohyalinózou a fibri-noidní degenerací cévní stěny. Takto změněné drobné arterie v prekapilární oblasti ztrácejí schopnost měnit svůj průsvit a působit tak jako účinný prvek autoregulace rCBF. Řadu let byla bez výjimky akceptována představa o la-kunárním infarktu jako výsledku arteriální hypertenze, která anatomicky i funkčně postihla drobné mozkové arterie. Někteří autoři dosud trvají na pří-tomnosti arterteriální hypertenze jako diagnostického kritéria v případě la-kunárního infarktu. Stále častěji jsou však lakunární infarkty nalézány i u nemocných, kteří arteriální hypertenzi neměli. Zdá se dokonce, že arteriální hypertenze se u lakunárních infarktů neobjevuje o nic častěji než u ostat-ních typů CMP. Naproti tomu se objevují zprávy dávající lakunární infarkty do souvislosti s embolizací ze srdce nebo karotické bifurkace. Ve srovnání s ostatními typy ischemických příhod je prognóza lakunárních infarktů relativ-ně příznivá.

Kategorizace CMP je prováděna na podkladě klinického obrazu a lokalizace léze na CT s přihlédnutím k výsledkům dalších pomocných vyšetření, ze-jména ECHO srdce a mozkové angiografie. Přesto je naše “rozhodnutí” o etiopatogeneze, tj. mechanizmu mozkového poškození, zatíženo značnou dávkou nejistoty. Tato situace je způsobena tím, že neexistují klinické ani radiologické obrazy, které by byly specifické pro určitý mechanizmus.  Apoplektický začátek těžkého neurologického deficitu je často považován za charakteristickou vlastnost kardiogenního embolizmu. Takovýto začátek je uváděn u 25 až 82 % nemocných se zjištěným potenciálním zdrojem emboli-zace v srdci, ale je také přítomen u 14 až 66 % nemocných s CMP jiné etio-logie než kardiální. Podobně ani epileptické křeče a cefalea na začátku pří-hody, časté u kardiogenního původu embolie, nevyloučí jinou příčinu. Reci-divující TIAs sice častěji souvisejí s aterotrombotickými změnami v oblasti karotických bifurkací, ale objevují se také u ll až 30 % mozkových příhod vzniklých na podkladě embolizace ze srdečního zdroje.  Hemoragická infarzace mozkového infarktu, která se na CT objevuje druhý až čtvrtý den onemocnění, je přítomna u více jak 20 % případů kardiogenní embolizace. Je výsledkem sekvence dějů, v jejichž počátku je okluze arteri-ální větve s následným vývojem mozkového infarktu. Pozdější fragmentace embolu a jeho migrace distálně umožní pak reperfuzi ischemické tkáně.  Přes ischémií poškozený cévní endotel dojde k průniku krevních elementů do nekrotického parenchymu. Známky hemoragické infarzace infarktu na CT ve spojení s dalšími okolnostmi činí diagnózu kardiogenní embolizace velmi pravděpodobnou. Téměř u 80 % nemocných však tento CT obraz chybí.  S vědomím, že přítomnost nebo chybění jakéhokoliv klinického nebo radio-logického obrazu nemá kriteriální hodnotu pro etiopatogenetickou rozvahu, uvádíme přehled klinických a radiologických vlastností, které mohou k dife-renciaci přispět.

Postižení velkých cév:

? anamnesticky TIAs, často ve stejném povodí

? sakadovaný vývoj klinické symptomatiky spíše než plynulá progrese

? manifestace během spánku nebo po probuzení, ev. v souvislosti  s hypo-

tenzí ji-          

ného původu

? relativní uchování vědomí, pokud se nejedná o infarkt v distální části ba-

zilární-       

ho řečiště

? známky AS procesu na koronárních a končetinových tepnách a na aortě ? pokročilý věk ? bolest hlavy jako prodrom či v asociaci s manifestací ložiskové sympto-matiky ? časté recidivy s možností vývoje multiinfarktové demence (MID) ? CT: od čtvrtého dne průkaz mozkového infarktu u ¾ nemocných Emboligenní infarkt:

?  apoplektický brutální vývoj klinické symptomatiky během několika sekund 

či 

minut

?  absence TIAs

?  průkaz kardiálního zdroje embolizace

?  známky čerstvé embolizace do ostatních orgánů (slezina, ledviny, konče-tiny)

?  známky čerstvého cerebrálního postižení ve více povodích ?  v případě příznivého vývoje rychlé zlepšení (řádově i v hodinách)

?  nižší věk při nepřítomnosti jiných (vyjma kardiálních) rizikových  faktorů 

CMP

?  bolest hlavy

?  CT: od čtvrtého dne průkaz mozkového infarktu u většiny  nemocných, 

možnost       

jeho hemorhagické infarzace Lakunární infarkt:

? po počáteční manifestaci obvykle stacionární průběh

? zřídka TIAs

? málo recidiv

? chybění bolestí hlavy, porucha vědomí, konvulzí 

? přítomnost drobného ložiskového nálezu ve smyslu čistě motorického či 

senzi-           

tivního hemisyndromu nebo ataxické hemiparézy nebo jen neobratné HK v 

asoci-            

aci s dysartrií (clumsy hand-dysartria)

? benigní charakter

? CT: průkaz drobného hluboko uloženého infarktu u 35-40 %  nemocných, 

často  

až za 2 týdny

Z hlediska etiopatogenetického pro malý podíl AS postižení zvláštní skupinu tvoří CMP u mladých nemocných (young stroke), tj. mladších 40 let, které se podílejí 3 % na celkovém počtu CMP. Podle jejich příčiny je můžeme roz-dělit do čtyř velkých skupin.

I. Embolizace ze srdce: 

1. Pravo-levý zkrat: otevřené foramen ovale, defekt síňového septa

2. Revmatické chlopenní vady

3. Endokarditidy

II. Hematologická onemocnění a koagulopatie

A. Hyperviskózní stavy: polycytémie

B. Koagulopatie: 

1. Snížení plazmatické hladiny C a S proteinu

2. Snížení plazmatické hladiny antitrombinu III

3. Diseminovaná intravaskulární koagulopatie

C. Stavy související:

1. Orální kontraceptiva

2. Akutní alkoholová intoxikace

3. Těhotenství a šestinedělí

III. Vaskulopatie jiné než aterosklerotické A. Zánětlivé: 

1. Vaskulitidy

? hypersenzitivní lékové (amfetamin, efedrin, ergotové preparáty, kokain)

? v rámci systémového postižení kolagenu  (Behcet a Sjögren sy, LE, poly-

arteritis      

nodosa)

? izolovaná cerebrální angiitida

? Takayasu arteritida

2. Infekční vaskulitidy

? herpes zoster, syfilis, tuberkulóza

B. Nezánětlivé:

? Disekce velkých tepen

? Fibromuskulární dysplázie

? Moyamoya onemocnění

IV. Vázospazmy: Migréna.

Podíl kardiogenního původu embolizace na vzniku ischemických mozkových příhod u mladých lidí je ve srovnání s celou populací výrazně vyšší (23 - 36 %). Negativní výsledek rutinně prováděné dvourozměrné echokardiografie k vyloučení kardiální patologie nestačí. Zejména v případě podezření na in-trakardiální zkrat (otevřené foramen ovale, defekt síňového septa) je třeba vyšetření doplnit kontrastní echokardiografií.

Všechny stavy vedoucí k hyperviskozitě znamenají zvýšené riziko trombotic-kých komplikací. Se zvýšením hematokritu u nemocných s polycytemií klesá jejich mozkový průtok. Je proto nutné udržet hematokrit pod 46 %.  Diseminovaná intravaskulární koagulopatie (DIC) je komplikací řady závaž-ných onemocnění (trauma, popáleniny, těžké infekce a šokové stavy), při nichž jsou z poškozených tkání uvolňovány tromboplastické substance, kte-ré aktivují koagulační systém a formování fibrinu. Kombinace drobných mozkových infarktů způsobených trombotickými uzávěry malých cév a pete-chiálních hemoragií v okolí perforujících arterií je charakteristickou vlast-ností DIC.

Mozkový infarkt při užívání orálních kontraceptiv je zřejmě projevem hyper-koagulačního stavu vlivem estrogenu. Ženy užívající tyto látky jsou ve srov-nání se stejně starými ženami 9 až 10x více ohroženy vznikem CMP. Toto riziko dále stoupá s délkou léčby, se stoupající dávkou estrogenů, s věkem nad 35 let a se spolupřítomností všech rizikových faktorů cévního onemoc-nění. Např. kombinace orálních kontraceptiv a kouření zvyšuje riziko moz-kového infarktu 17 až 18ti násobně.

Akutní alkoholová intoxikace předchází vzniku mozkového infarktu u mla-dých lidí až ve 40 % případů. Předpokládanými mechanizmy jsou poruchy srdečního rytmu (holiday heart), indukce arteriální hypertenze, zvýšení des-tičkové agregace a aktivace koagulační kaskády.

Většina mozkových infarktů vznikajících na konci těhotenství nebo krátce po porodu je výsledkem arteriální okluze, jejíž příčina nebývá objasněna. Před-pokládány jsou vázospazmy, koagulopatie, stejně jako embolizace. Pro an-giografický nález multisegmentárního zúžení tepenného průsvitu a většinou příznivý průběh onemocnění se hodí termín benigní reverzibilní angiopatie.  Izolovaná cerebrální angiitida charakterizovaná nekrotizující zánětlivou in-filtrací stěny mozkových arterií je závažné onemocnění neznámé patogene-ze. Neurologický obraz je často nespecifický s dominující bolestí hlavy v po-čátku choroby, s možností pozdějšího vývoje ložiskové cerebrální sympto-matologie. Diagnóza je založena na angiografickém průkazu mnohočetného segmentárního zúžení cévního lumina. Nezřídka však angiografické vyšetře-ní a dokonce ani biopsie mozku nejsou diagnosticky dostatečně průkazné.  Takayasu arteritida (syndrom aortálního oblouku, bezpulsová nemoc) je vzácně se vyskytující, chronická zánětlivá vaskulitida, která postihuje aortu a její hlavní větve. Ačkoliv je tedy postižení podklíčkových a karotických arterií pravidlem, pro přítomnost hojných kolaterál v oblasti šíje dochází k manifestaci klinických příznaků mozkové hyperperfuze až v pozdních stádi-ích onemocnění. Dojde k tomu teprve tehdy, když tři ze čtyř magistrálních tepen (karotické arterie a subklavio-vertebrální systémy) jsou zúženy více než ze 70 % a čtvrtá více než z 50 %. Nejčastějšími symptomy jsou pak or-tostatické závratě, synkopy, bolesti hlavy a mlhavé vidění, které jsou prav-děpodobně projevem generalizované mozkové ischémie. Mozkový infarkt, obvykle v karotickém povodí, se objeví u 7 - 10 % nemocných.  Disekce karotických nebo vertebrálních arterií by měla být v diferenciální diagnóze mozkového infarktu u mladých lidí zvažována vždy, zejména však při úrazové anamnéze. Podíl traumatu na vzniku disekce je často diskuto-ván. Častá koincidence s fibromuskulární dysplazií nebo moyamoya one-mocněním, stejně jako možnost současného postižení více tepen nasvěd-čuje tomu, že trauma působí spíše jako provokační faktor na již defektní cévní stěnu. Nejčastějším místem disekcí je extrakraniální část karotid s po-čátkem disekce asi 2 cm nad bifurkací. Při disekci dochází ke krvácení mezi jednotlivé vrstvy cévní stěny se zužováním až úplnou okluzí lumina, dále pak ke vzniku trombotických formací v místě intimálního poranění s propa-gací trombu distálně nebo s distální embolizací jeho fragmentů. Diagnostic-kou metodou volby je včasná angiografie.

Existují tři základní klinické obrazy disekce:

? unilaterální bolest hlavy a šíje v asociaci s ipsilaterálním Hornerovým 

syndro-  

mem

? unilaterální bolest hlavy a šíje + pozdní fokální cerebrální symptomatika

? subarachnoidální krvácení z transmurální disekce intrakraniální části ver-

tebrál-

ních artérií

Prognóza disekce závisí na přítomnosti a velikosti cerebrálního poškození. 

U prvního typu lze očekávat plnou úzdravu až u 85 % postižených.  Fibromuskulární dysplazie (FMD) je vaskulopatie vyskytující se zejména u žen mladého a středního věku, která postihuje nejčastěji renální a později i karotické arterie. Při jejím vzniku předpokládáme genetický faktor ve smyslu kongenitálního malého poškození medie, které může být predisponujícím faktorem abnormální fibroproliferetivní odpovědi na mechanické nebo cirku-lační podněty. Protože FMD je rozpoznána častěji na renálních arteriích, je vhodné, aby kromě mozkové angiografie byla provedena renální angiografie u všech mladých nemocných s cévní mozkovou příhodou, kteří mají arteriál-ní hypertenzi.

Moyamoya vaskulopatie je charakterizována progresivně narůstající obou-strannou stenózou distálních supraklinoidálních úseků vnitřních karotid a jejích větví v oblasti Willisova okruhu za současného rozvoje bohaté sítě parenchymatózních, transdurálních a leptomeningeálních kolaterál zásobují-cích ischemickou mozkovou tkáň. Nejnápadnější síť kolaterál na bazi mozku je tvořena rozšířenými lentikulostriátními a thalamoperforujícími arteriemi.  Etiologie onemocnění není známa, nejčastěji postihuje mladé ženy a děti.  Výjimečně může vzniknout mozkový infarkt v průběhu záchvatu migrény, ob-vykle pak v povodí a. cerebri posterior, snad v důsledku prolongovaných vá-zospazmů. Tímto mechanizmem by však neměla být vysvětlována každá mozková příhoda u mladého člověka, který občas trpí migrenózními zá-chvaty. Migréna, stejně jako orální kontraceptiva nebo prolaps mitrální chlopně, by měla být považována za příčinu mozkové příhody u mladých lidí jen po vyčerpání všech diagnostických možností.

Předpokladem úspěchu pátrání po příčině CMP je podrobné hematologické, imunologické, kardiologické, časné angiografické a CT grafické vyšetření nemocného. Ani provedení všech vyšetření však nezaručí stoprocentní dia-gnostický úspěch. Dle celosvětových statistik zůstává t.č. neobjasněna pří-čina asi 40 % CMP, u nemocných mladších 40 let podíl neobjasněných moz-kových příhod stoupá dokonce na 60 %.

Klinika mozkové ischémie podle časového průběhu

V r. 1955 Milikan a Siekert navrhli první klasifikaci CMP, která bylav násle-dujících dvou desetiletích mnohokrát upravována samotnými autory i dalšími spolupracovníky. Výsledkem společného úsilí bylo vytvoření základní termi-nologie:

TIA 
(transient ischemic attack, tj. tranzitorní ischemická ataka),

RIND
(reversible ischemic neurologic deficit, tj. reverzibilní ischemický neu-

rologický deficit),

ES 
(evolving stroke, progressing stroke, t.j. vyvíjející se CMP),

CS 
(completed stroke, tj. dokončená CMP).

Zatímco u prvních dvou kategorií - TIA a RIND - byla předpokládaným pato-genetickým mechanizmem funkční oběhová porucha cerebrální, u ES a CS pokládali autoři projektu za pravděpodobný vývoj infarktu. Rozhodujícím faktorem pro zařazení do jednotlivých skupin se však stala délka trvání kli-nické symptomatiky a její dynamika, a to bez ohledu na další charakteristiky CMP.

Termín TIA by měl být v současné době rezervován pro označení náhle vznikající ložiskové tranzitorní neuronální, t.j. hemisferální či kmenové sym-ptomatiky (hemiparestézie, hemiparézy, fatické poruchy, diplopie, dysartrie, vertigo), která zcela vymizí do 24 hodin. Naprostá většina TIAs trvá ve sku-tečnosti podstatně kratší dobu, tj. 2-15 minut, trvání nad 30 minut je zcela výjimečné. 

Tranzitorní projevy globální cerebrální dysfunkce (poruchy vědomí, samotné vertigo, konvulze) nelze pokládat za TIAs. 

Zvláštní podskupinou jsou TIAs retinální, tzv. amaurosis fugax (AF), někdy také nazývané “transient monocular blindness” (TMB), které se manifestují náhlou úplnou či částečnou jednostrannou slepotou a vznikají často v dů-sledku embolizace z krčního úseku stejnostranné karotidy do a. ophtalmica.  Zvláštním projevem tranzitorní ischémie ve vertebrobazilárním povodí jsou tzv. drop ataky, při kterých nemocný pro náhlou ztrátu svalového napětí v DKK na několik vteřin klesá k zemi, aniž by ztratil vědomí.  Symptomatika trvající déle jak 24 hodin a méně jak 21 dnů je nazývána RIND. 

Časové kriterium pro užití termínu ES je rozdílné v případě karotického a vertebrobazilárního řečiště. 

V případě karotického řečiště slouží k označení situace, kdy nedochází ke stabilizaci cerebrální symptomatiky v průběhu prvních 24 hodin, ale tato dále narůstá. 

Pro vertebrobazilární řečiště bylo trvání stejné sitace vymezeno 72 hodina-mi. 

Cerebrální symptomatika trvající déle jak tři týdny je označována termínem completed stroke - CS.

Skutečnost, že toto klasifikační schéma je retrospektivní, neboť je založeno na údaji o délce trvání klinické symptomatiky, nedovoluje jeho užití pro ne-mocného v akutní fázi onemocnění.

Tuto dlouho budovanou a v polovině 70. let již zdánlivě definitivní koncepci však krátce nato překvapivě narušily první CT nálezy u nemocných s CMP.  Zatímco původní koncept vycházel z představy, že TIA a RIND jako projev funkční oběhové poruchy cerebrální jsou relativně benigními záležitostmi, řada po sobě následujících CT studií prokázala u 25-50 % TIA a RIND moz-kové infarkty. Tento jev nazvali Waxman a Toole v r. 1983 CITS (cerebral infarction with transient signs, tj. cerebrální infarkt s tranzitorní symptoma-tologií). Ukazuje se však, že s užitím dokonalejší zobrazovací techniky, kte-rá je citlivější pro strukturální změny mozkové tkáně, bude počet CITS na-růstat. Ve studii z r. 1986 u nemocných s klinicky typickými TIAs prokázalo CT mozkový infarkt u 32 %, zatímco NMR zobrazilo tuto patologii u 77 % těchže nemocných.

V současné době je nutné si uvědomit, že každý jednotlivý termín předsta-vuje z hlediska patogenezy, morfologického substrátu a prognózy postižení heterogenní skupinu. 

Navzdory tomu se však domníváme, že jednotlivé termíny zůstávají stále nositeli značné informační hodnoty ve vztahu k dynamice klinických projevů onemocnění, jejich reverzibilitě a délce trvání a umožňují proto jednoduchou klinickou komunikaci.

Klinika mozkové ischémie podle lokalizace a rozsahu léze Klinický syndrom závisí na lokalizaci a velikosti ložiska ischémie.  S jistým zjednodušením lze říci, že infarkt v karotickém řečišti vede k uni-laterálním příznakům, tj. hemiparéze, hemihypestézii, hemianopii.  Při lézi dominantní hemisféry pak navíc k afázii a při lézi nedomiantní hemi-sféry agnózii. 

Naproti tomu příznaky vznikající v souvislosti s postižením ve vertebroba-zilárním povodí jsou většinou bilaterální. Nejčastěji se jedná o kvadruparé-zy či alternující kmenové syndromy, tj. kombinaci motorického či senzitivní-ho hemisyndromu končetinového (hemiparéza, hemihypestézie) v asociaci s postižením druhostranných mozkových nervů. V tomto případě má postižení mozkového nervu zásadní topický význam pro stranovou i výškovou lokali-zaci kmenového postižení. 

Častými příznaky jsou také dysartrie, vertigo s nystagmem, okohybné poru-chy a výpady zorného pole.

Velikost ischemického ložiska závisí na stavu anastomotického systému, na rychlosti vzniku okluze, hodnotě TK, vlastnostech krve (viskozita, osmolali-ta), ale i na premorbidním uspořádání cévního systému - Willisova okruhu, šíjových cév a ev. existenci předchozích cévních okluzí.

KAROTICKÉ POVODÍ

Syndrom a. carotis interna (ACI)

Na syndromu ACI se účastní dva mechanizmy:

1.  okluze z embolizace či propagujícího se trombu. V tomto případě dojde většinou k okluzi větví ACA či ACM s CT obrazem farktu  často tvaru licho-běžníku či trojúhelníku, jehož vrchol směřuje ke středu hemisféry 2. hypoperfuze při hemodynamicky významných stenózách či systémovém selhání oběhu (hypotenze, hypovolémie) se vznikem interteritoriální (border-zone) ischémie, tzv. watershed infarktu, který se na CT zobrazí jako hypo-denzní zóna na rozhraní jednotlivých povodí.

Postižení ACI produkuje syndrom, který je prakticky identický se syndromem ACM, tj. kontralaterální hemiparézu, hemihypestézii a v případě dominantní hemisféry navíc afázii. Příznakem ischemizace optického nervu a retiny je tranzitorní slepota (amaurosis fugax).

Anamnestické údaje o stavech slabosti při vertikalizaci, opakovaných ztrá-tách vědomí při chůzi, amaurosis fugax či jen zatmění před očima při fyzické námaze nebo v ostrém světle budí podezření na možnost hemodynamicky významné stenózy ACI. Přítomnost šelestu nad karotidou (může však po-cházet i z ACE a ACC nebo se propagovat z Ao ústí) toto podezření dále posílí. Diagnostickou metodou je v tomto případě UZ a AG vyšetření.  Syndrom a. cerebri media (ACM)

Tato arterie prostřednictvím kortikálních větví zásobuje kůru a bílou hmotu laterální a spodní části frontálního laloku včetně centra pro horizontální po-hledy a motorickou řečovou areu Brocovu v dominantní hemisféře, kůru a bílou hmotu parietálního laloku a horní části temporálního laloku a insulu včetně senzorické řečové Wernickeovy oblasti. Perforující větve se podílejí na zásobení bazálních ganglií, dále pak zásobují přední raménko capsula interna a coronu radiatu.

ACM může být okludována ve svém kmeni, tj. proximálním úseku, blokující průtok jak v perforujících, tak kortikálních větvích, nebo může být blokována separátně každá z těchto dvou skupin v Sylvijské fisuře.  Klasický klinický obraz totální okluze je představován kontralaterální hemi-plegií, hemihypestezií, homonymní hemianopií s deviací hlavy a bulbů k lo-žisku (tj. od hemiparézy), při lézi dominantní hemisféry je navíc přítomna fatická porucha a anozognózie při postižení nedominantní hemisféry. Okluze některé z větví ACM se manifestuje jako část tohoto symptomového komple-xu.

Syndrom a. cerebri anterior (ACA)

Tato arterie prostřednictvím svých kortikálních větví zásobuje přední tři čtvrtiny mediálního povrchu hemisféry. Hluboké perforující větve odstupující blízko Willisova okruhu se podílejí na zásobení bazálních ganglií a předního raménka capsula interna. 

Klinický obraz totální okluze ACA je představován kontralaterálním motoric-kým a senzitivním hemisyndromem, který šetří obličej. Maximum motorické-ho deficitu je na DK. Senzitivní porucha je diskretní. Hlava a bulby mohou být deviovány k ložisku. Často je přítomna abulie, tj. ztráta spontaneity, z postižení frontálního laloku.

Každá hemiparéza při hemisferální lézi, bez ohledu na tangované povodí, je v akutní fázi pseudochabá, tj. postižené svaly jsou hypotonické a reflexy šO jsou nízké až nevýbavné. 

Brzký návrat reflexů a nárůst svalového tonu je stran obnovy motorické funkce prognosticky příznivý. Naproti tomu řadu dnů trvající hypotonie a areflexie na straně hemiplegie je znamením nepříznivým.

VERTEBROBAZILÁRNÍ POVODÍ

Vertebrální arterie

Párové vertebrální arterie jsou hlavními tepnami prodloužené míchy, každá zásobuje dolní ¾ pyramid, lemniscus medialis, retroolivární, tj. laterální část oblongaty a zadní a dolní část mozečkové hemisfery (prostřednictvím největší větve a. cerebelli inferior posterior PICA). Pro svůj dlouhý extrakra-niální průběh a skutečnost, že před vstupem intrakraniálně procházejí skrz transversální výběžky obratlů C6-C2, jsou vertebrální arterie vystaveny větší možnosti traumatického poškození (disekce, chiropraktické techniky apod.).  Kromě toho jsou vertebrální arterie místem četných anatomických variací.  Na jejich přítomnosti a charakteru závisí výsledky ev. okluze. Pokud jsou normálně vyvinuty obě vertebrální arterie, pak okluze jedné z nich při dobré funkci Willisova okruhu může zůstat asymptomatická.

Klinické syndromy související s postižením vertebrálních arterií: 

? Subclavian steal syndrom při okluzi a. subclavia proximálně od odstupu a. vertebralis. Projeví se tranzitorní symptomatikou z dolního kmene (vertigo, vomitus, dysartrie) při retrográdním toku krve z a. vertebralis do a. subclavia, ke kterému za této situace vede pohyb HK.  ? Laterální oblongátový sy (sy Wallenbergův). Na straně léze je hypestézie poloviny obličeje, paréza n.IX., X., XI., Hornerův syndrom a neocerebel-lární syndrom. Kontralaterálně je hemihypestézie se syringomyelickou di-sociací čití s vynecháním obličeje a lehká hemiparéza.  ? Zřídka se manifestuje mediální oblongátový syndrom. Je charakterizován kontralaterální hemiparézou s ušetřením tváře a homolaterální hemiatrofií jazyka.

? Infarkt postihující dolní část mozečkových hemisfér (povodí PICA). Způ-sobí náhlé vertigo, vomitus, ataxii a nystagmus.

Bazilární arterie

K trombotické okluzi kmene a. basilaris dochází jen zřídka. Častěji je izolo-vaně postižena některá z jejích větví, tj. větví zásobujících pons či zbývající část mozečku - a. cerebelli inferior anterior (AICA) a a. cerebelli superior (SCA). 

Základním klinickým obrazem jsou alternující hemiparézy, tj. homolaterální léze mozkových nervů a kontralaterální motorický a/či senzitivní hemisyn-drom končetinový a příznaky neocerebellární.

Naproti tomu okluze embolické povahy je častěji situována v bifurkaci a. ba-silaris nebo v jedné z a. cerebri posterior (ACP). 

Výsledkem okluze a. basilaris je:

? Kompletní bazilární syndrom s obrazem komatu z ischemického postižení retikulární formace (RF) v horní části mozkového kmene ? “Locked-in” syndrom, tj. obraz pseudokomatu, který je charakterizován kvadruplegií, faciální diplegií, bulbární paralýzou a někdy uchovanými vertikálními pohledy, to vše při plném vědomí z ušetření RF horního kmene, ? Uzávěr a. basilaris v místě její bifurkace ve dvě a. cerebri  post. (ACP) vede ke vzniku tzv. “top of the basilar artery” syndromu, někdy nazýva-ného “rostral basilar artery” syndrom, jehož  klinický obraz je tvořen součtem postižení horního kmene, mozečku  (a.basilaris) a příznaky z temporálního, okcipitálního laloku  a thalamu (ACP).  A. cerebri posterior (ACP)

Tyto párové arterie vycházející z bifurkace a. basilaris vykazují,stejně jako ostatní arterie ve vertebrobazilárním povodí, značné anatomické variace.  Asi v 70 % pocházejí obě ACP z a. basilaris a pouze tenká a. communicans posterior je spojuje s karotickým řečištěm. Ve zbývajících procentech odstu-puje jedna či obě ACP z ACI.

Těsně za bazilární bifurkací odstupují z ACP tzv. thalamoperforující arte-rie (paramediánní thalamické, interpedunkulární), které zásobují n. ruber, substantia nigra, jádra n.III a n. IV., retikulární formaci horního kmene, fas-ciculus longitudinalis medialis a lemniscus medialis. Část ACP, odkud tyto hluboké větve odstupují, tj. část mezi bifurkací a ústím a. comm. post., se označuje jako a. communicans basilaris či a. mesencefalica.  Výsledkem okluze thalamoperforujících arterií jsou tzv. paramediánní in-farkty postihující i thalamus, často oboustranně, s okohybnými poruchami z postižení jader n. III a IV., parézami vertikálních pohledů, kontralaterální hemiparézou s ataxickým tremorem a zejména pak nápadnými kvantitativní-mi i kvalitativními poruchami vědomí. 

Po akutní fázi komatu či alespoň soporu se teprve s odstupem řady dnů až týdnů rozvine celý klinický obraz, který je charakterizován apaticko-abulickým syndromem. 

Ačkoliv jsou nemocní plně bdělí, vykazují snížení pozornosti, poruchu kon-centrace a nápadné zpomalení všech, tj. verbálních i motorických odpovědí.  Nemocní jsou apatičtí, dokonce i k osobní hygieně musejí být nuceni. Pokud jsou ponecháni o samotě, pak většinou spí, jsou však snadno vyburcovatelní. Všichni mají poruchy paměti různého stupně, které nahrazují konfabulacemi (Korsakoff-ský syndrom). Jejich verbální produkce je chudá s četnými parafáziemi a perseveracemi. Celý tento symptomový komplex je obrazem subkortikální demence.

Podobný klinický obraz má postižení tuberothalamických arterií (polární a.), které odstupují ze střední třetiny a. comm. post. Dominuje apaticko-abulický sy se ztrátou spontaneity a schopnosti abstraktního myšlení připo-mínající postižení frontálních laloků. Mohou být přítomny i lehké fatické po-ruchy a v případě pravostranných lézí hemineglect sy se zhoršením vizuál-ně-prostorové orientace.

Thalamogeniculátní arterie představují skupinku 6-10 drobných tepének, které se z ACP oddělují až po odstupu a. comm. post.  V důsledku hypoperfuze v jejich zásobovací oblasti dojde ke vzniku laterál-ního thalamického infarktu s kompletně či parciálně vyjádřeným Déjerine-Roussy syndromem s kontralaterálním hemipostižením ve smyslu dominující a perzistující senzitivní poruchy ve všech modalitách, ataxie, chorey a ate-tózy, bolesti a dysestezií a rychle regredující lehké hemiparézy.  Těsně za odstupem thalamogeniculátních arterií se z ACP odděluje a. cho-riodea posterior , která zásobuje stěny a chorioidální plexy postranních komor, mesencefalické tegmentum, pulvinar a laterální geniculátní tělíska.  Jejímu postižení odpovídají zejména poruchy zorného pole typu parciální hemianopie (kvadrant či sektoranopie) někdy v asociaci s asymetrickými optokinetickými odpověďmi.

Terminální, tj. kortikální větve ACP, zásobují inferomediální část temporál-ního laloku a mediální část okcipitálního laloku včetně korového zrakového pole. 

Projevem ischémie této oblasti je homonymní hemianopie, která může být i inkompletní, v tom případě postihuje horní kvadranty zorných polí. Centrální vidění bývá ušetřeno. Kortikální infarkt zadní části dominantní hemisféry způsobí alexii s nebo bez agrafie, anomii, která je nejtěžší pro barvy, a růz-né formy vizuální agnózie. Oboustranné infarkty této lokalizace způsobí:

? Totální slepotu korového typu s uchováním zornicových reakcí a normál-ním nálezem na očním pozadí ? Těžkou poruchu paměti s konfabulacemi, tj. obraz Korsakoffského syn-drom ? Topografickou dezorientaci a prosopagnózii (nepoznávají obličeje) ? Bálintův syndrom (neschopnost se volně podívat do periferie  zorného pole, tj. optická ataxie jako neschopnost použít okulomotorické funkce v exploraci prostoru).

Asociace slepoty korového typu s konfabulacemi bývá někdy v literatuře označována jako Antonův syndrom.

Léčba mozkových ischémií

Navzdory záplavě nových poznatků z oblasti patofyziologie CMP v posled-ních letech neexistuje v současnosti všeobecně akceptovaný a prokazatelně účinný medikamentózní postup při léčbě akutního ischemického mozkového inzultu. Vzhledem ke komplexu extra- a intracelulárních změn provázejících rozvoj mozkové ischémie by však bylo naivní očekávat, že jediný určitý lék ovlivňující jednu etáž této složité kaskády by mohl dramatickým způsobem změnit výsledek.

Jedním z kritických faktorů, které ovlivní výsledek léčby CMP, je včasnost jejího zahájení. Toho je nejlépe dosaženo na nemocničním lůžku, pokud možno na specializované jednotce. Léčba nemocných s CMP je komplexní, se snahou ovlivnit extra-i intracerebrální poměry.

A. Ovlivnění extracerebrálních faktorů Zajištění dostatečné oxygenace:

U nemocných s poruchou vědomí je nutné prvořadě zajistit volné dýchací cesty. Nemocné s poruchami dýchání musíme napojit na řízenou ventilaci.  Protože hypoxie by měla za následek další zhoršení mozkového poškození, je třeba monitorovat krevní plyny a ev. hypoxii korigovat. Musíme zabránit aspiraci a vzniku atelektázy plic, protože aspirační a hypostatická bron-chopneumonie je nejčastější příčinou smrti nemocných ve 2.-4. týdnu CMP.

Regulace krevního tlaku (TK):

Vznik CMP doprovází ztráta cerebrální autoregulace. Přechodné zvýšení TK, které zjišťujeme u většiny nemocných v prvních dnech po CMP, považujeme za kompenzační mechanizmus sloužící k zajištění dostatečné mozkové per-fuze. V akutní fázi CMP proto snižujeme TK pouze v případě ohrožení vitál-ních funkcí (koronární ischémie, kardiální, plicní či renální selhání) nebo při vzestupu diastolického tlaku nad 120 mm Hg. I v tomto případě snižujeme TK velmi opatrně a pozvolna, abychom nezhoršili mozkovou hypoperfusi.

Vodní a elektrolytová bilance:

Denní příjem tekutin by měl činit přibližně 2500 ml/24 h. Jestliže s ohledem na stav kardiovaskulárního aparátu či možný edém provázející rozsáhlý in-farkt je nutno příjem tekutin redukovat, pak tato redukce musí být mírná se zajištěním alespoň 1500 ml/24 h. Předpokladem dosažení správné bilance tekutin je sledování jejich denního příjmu a výdeje (diuréza, ztráty perspira-cí při zvýšené tělesné teplotě, objem zvratků) a měření centrálního žilního tlaku (CŽT). Případná dehydratace v akutní fázi CMP by vedla k hemokon-centraci a hyperviskozitě s následným zhoršením mozkového poškození. Ev.  minerálovou dysbalanci musíme neprodleně korigovat.

Bilance glukózy:

Za stavu hypoxie škodí vysoká hladina glukózy mozkové buňce. Špatná uti-lizace glukózy v mozkové tkáni je příčinou změny jejího metabolizmu na anaerobní s následným rozvojem laktátové acidózy, která zhorší mozkové poškození.

Dostatečný energetický přísun:

Nemocné v bezvědomí nebo v prvních dnech akutní CMP s poměrně často vyjádřenými poruchami polykání je nutno dostatečně nutričně zajistit. To lze buď cestou parenterální prostřednictvím kanylace centrální žíly (v. subcla-via, v. jugularis), nebo názogastrickou či názojejunální sondou. U chronic-kých stavů je výhodná endoskopická gastrostomie.

Prevence komplikací:

Projevy tromboembolické nemoci jsou běžnou komplikací u nemocných s CMP. Při absenci profylaktických opatření (bandáže DKK, nízké dávky Hep-arinu s.c. 2 x 5000 j denně) vzniká hluboká tromboflebitida DKK až u 75 % ležících nemocných s možností následné masivní plicní embolizace, která usmrtí nejméně 3 % nemocných.

Cílená antibiotická léčba pomáhá zvládat zánětlivé komplikace, nejčastěji plicní a močové, které pravidelně doprovázejí těžké chronické stavy.  B. Léčba zaměřená na cerebrální poměry Boj proti mozkovému edému:

Mozkový edém provázející akutní infarkty je zprvu cytotoxický (intracelulár-ní) a později vázogenní (extracelulární), přičemž obě fáze se časově zčásti překrývají. Vrchol edému můžeme očekávat mezi 24. a 96. hodinou po moz-kovém inzultu. V zásadě platí, že mozkový edém je tím větší, čím rozsáhlej-ší je ložisko infarktu. Jeho klinickým projevem je prohlubující se porucha vědomí, anizokorie, oboustranná pyramidová symptomatika a periodické dý-chání. V tomto případě je indikováno opatrné intravenózní podání 20 % roztoku Manitolu, zpočátku 1g/kg hmotnosti během 30 minut, později 0.25 g/kg každé čtyři hodiny, ev. v kombinaci s Furosemidem. Literární zprávy z poslední doby dokládají příznivý efekt intravenózního podání hyperosmolár-ního glycerolu, zatímco efekt dosud užívaných kortikoidů nebyl potvrzen. V současné době všeobecně převažují pesimistické názory na úspěšnost me-dikamentozního ovlivnění mozkového edému ischemického původu.  V případě nezvládnutí mozkového edému medikamentózními prostředky ani hyperventilací při endotracheální intubaci musíme zvažovat možnost chirur-gické dekomprese, která zejména u rozsáhlých mozečkových malacií s dis-tální herniací mozečkových tonsil je život zachraňujícím výkonem.

Farmaka ovlivňující ischemickou kaskádu:

Ischemická kaskáda je komplex dosud nezcela poznaných biochemických změn, které sestávají z tkáňové laktátové acidózy, dysfunkce neurotrans-miterů, poruchy transportu calcia, produkce volných kyslíkových radikálů, mozkového edému a zástavy mikrocirkulace. Pokrok v základním výzkumu, který identifikoval jednotlivé komponenty této ischemické kaskády, byl im-pulzem k řadě klinických studií zaměřených vždy na jednu či dvě etáže to-hoto procesu v naději na posílení vyhlídek neuronu na přežití. Výsledky vět-šiny klinických studií s těmito látkami jsou však v současné době nanejvýš rozporné.

Základní výzkum jednoznačně potvrdil zásadní úlohu calcia v rozvoji ische-mického poškození neuronu mechanizmem intracelulárního influxu calcia a aktivací membránových fosfolipáz, které vedou ke štěpení buněčných mem-brán a potencují destičkovou agregaci. 

Protože běžně užívané blokátory calciových kanálů (Nifedipine, Verapamil) se ukázaly být od počátku v tomto směru neúčinné, obrátila se pozornost kliniků k Nimodipinu v denní dávce 120 mg. Výsledky rozsáhlé multicentrické studie (American Nimodipine Study Group 1992), během které byl Nimodipine po-dáván prvních 48 hodin od vzniku ischemické CMP, však nepotvrdily počá-teční optimizmus. Nadále nadějným se však jeví podávání Nimodipinu v akutní fázi subarachnoidálního krvácení (SAH) k prevenci vázospasmů.  Odhalení opiátových receptorů v mozku vedlo k hypotéze, že endogenní opiáty mohou hrát roli v rozvoji mozkové ischémie. Naloxone, antagonista opiátových receptorů, ovlivňuje v experimentálních podmínkách transmem-bránový přesun calcia, má antiagregační efekt, zvyšuje mozkovou perfuzi a brání rozvoji mozkového edému. Výsledky klinických zkoušek však nejsou jednoznačné.

Barbituráty snižují metabolické nároky neuronu, snižují zvýšený intrakrani-ální tlak a mají antikonvulzivní vlastnosti. Pokusy zlepšit prognózu ische-mické CMP však nebyly úspěšné a jejich klinickou aplikaci proto nelze dopo-ručit.

Aplikace nootropik (Nootropil, Kalicor a Cetrexin) u akutní mozkové isché-mie je zdůvodňována skutečností, že snižují metabolické nároky neuronu a zvyšují tak jeho odolnost vůči hypoxii.

Zatím jen ve fázi experimentálních zkoušek je podávání inhibitorů neuroto-xických aminokyselin L-glutamátu, L-asparátu a kyseliny gamaaminomásel-né.

Hemoreologická léčba:

Snížení krevní viskozity zlepší mozkovou perfuzi. Faktory ovlivňující visko-zitu krve jsou hematokrit, hladina fibrinogenu, agregabilita erytrocytů, de-formabilita erytrocytů a destičková agregace. Vysoký hematokrit je spojen se zvýšením viskozity krve, snížením mozkové perfuze a rozšířením ložiska infarktu. V rozporu s těmito experimentálními pozorováními jsou však vý-sledky hemodilučních studií s použitím izovolemické, hypovolemické či hy-pervolemické hemodiluce, které neprokázaly pozitivní ovlivnění akutní ložis-kové mozkové ischémie.

Pentoxifylin (Agapurin, Trental) je účinný hemoreologický preparát, který snižuje viskozitu krve zvýšením deformability, erytrocytů a snížením hladiny fibrinogenu, kromě toho snižuje i destičkovou agregaci.  Dextran snižuje viskozitu krve snížením agregability erytrocytů i trombocytů.  Důkaz pozitivního účinku nízkomolekulárního dextranu při léčbě akutní moz-kové ischémie však podán nebyl.

Trombolytika:

Skutečnost, že většina mozkových infarktů je důsledkem tromboembolické okluze přívodné tepny, činí představu o možnosti včasného farmakologické-ho rozpuštění uzávěru jako prostředku k záchraně dosud vitální mozkové tkáně velmi atraktivní. Trombolytika v léčbě akutního mozkového infarktu i.v.  podávaná byla prvně použita na konci 50. let. Tyto studie měly dva základní nedostatky: neexistenci radiologické metody (CT), která by umožnila rozlišit ischemický a hemoragický inzult, stejně jako verifikovat iatrogenní, tj. bě-hem trombolýzy vznikající hemoragickou transformaci infarktu, a skutečnost, že léčba byla zahajována pozdě, často i několik dnů po začátku onemocně-ní. Výsledky byly natolik nepovzbudivé, že bylo od těchto pokusů na dlou-hou dobu upuštěno.

Vývoj CT a superselektivních angiografických mikrokatetrů umožňujících “dodání” farmaka do těsné blízkosti okluze vedl v 80. letech k opětné rene-zanci této myšlenky. Všechna užívaná fibrinolytika, tj. tkáňový aktivátor plazminogenu (rtPA), urokináza a streptokináza, působí konverzi plazmino-genu v aktivní plazmin. Plazmin je enzym schopný štěpit fibrin na jeho de-gradační produkty a takto indukovat rozpuštění uzávěru.

Kritéria pro rozhodnutí k fibrinolytické léčbě jsou v současné době tato:

? angiografický průkaz okluze velké arteriální větve ? absence známek čerstvého infarktu nebo hemoragie na vstupním CT ? časový limit.

V případě okluze v karotickém řečišti by měla být trombolýza zahájena do 4 hodin od prvních příznaků. V případě uzávěrů obou vertebrálních či bazilár-ní arterie je trombolýza zahajována bez časového omezení (pro primárně špatnou prognózu).

Navzdory tomu, že do současné doby byly publikovány zprávy o téměř třech tisících nemocných s akutním ischemickým inzultem léčených trombolýzou, neznáme dosud účinnost této metody ani závažnost jejích rizik, zejména ve vztahu k procesu spontánní rekanalizace. Existuje řada otevřených otázek týkajících se “timingu”, způsobu podání, výběru preparátu, jeho dávky, sou-časné heparinizace, které řeší několik probíhajících multicentrických studií, jejichž výsledky očekáváme v nejbližší době. Navzdory těmto nejasnostem jsou však dosavadní výsledky slibné. Zdá se, že obnovení adekvátní mozko-vé perfuze je klíčem k záchraně ischemizované mozkové tkáně.

Antikoagulancia:

Antikoagulační léčba, tj. Heparin v terapeutických dávkách, není indikována u nemocných s dokončenou CMP, tj. mozkovým infarktem. Tento závěr je výsledkem řady rozsáhlých multicentrických studií. Své místo v souvislosti s CMP má antikoagulační léčba ve třech indikacích: jako prevence opakované kardiogenní embolizace (Pelentan, Warfarin, bližší viz předchozí kapitola), u hluboké tromboflebitidy DKK k prevenci plicní embolizace a u progresivně se zhoršujících příznaků mozkové ischémie ve vertebrobazilárním řečišti s cí-lem zabránit nárůstu intraarteriální trombózy.

Antiagregancia:

Dlouhodobé užívání Acylpyrinu či Anopyrinu (inhibitory cyklooxygenázy) v sekundární prevenci CMP snižuje riziko recidivy asi o 30 %. Doporučená denní dávka kolísá mezi 50 mg - 1300 mg kyseliny acetylosalicylové. Za současného stavu poznání lze pro prevenci doporučit dávku 250 mg kyseliny acetylosalicylové odpovídající ½ tbl Acylpyrinu či 1 tbl. Anopyrinu/24 ho-din. Pro možnost dyspeptických obtíží a hemoragických komplikací nelze tyto léky podávat nemocným s vředovou chorobou. Alternativou je nový an-tiagregační preparát Ticlopidine, který působí jako inhibitor membránových receptorů.

Chirurgická léčba

Chirurgická léčba je zaměřena na korekci trombotických stenóz extrakrani-álních úseků karotid, které se při vzniku ischemického mozkového inzultu uplatňují mechanizmem hemodynamickým nebo častěji embolickým z exul-cerovaných ateromatózních plak. Tyto stenózy v převážné většině postihují ACI krátce nad jejím odstupem z bifurkace. Karotická desobliterace či en-darterektomie (CEA) patří k nejčastěji prováděným cévním operacím na ce-lém světě. Přednost chirurgického řešení stenózy ve srovnání s konzerva-tivním postupem (dlouhodobé podávání antiagregancií) byla jasně prokázá-na u hemodynamicky významných stenóz, tj. více než 70 %. Indikace CEA jsou v tomto případě jasně definovány:

? anamnesticky TIA (nejvhodnější a nejčastější indikace)

? projevy difusní mozkové ischémie

? stav po dCMP, tj. mozkovém infarktu, v období klinické  stabilizace, nej-dříve za 5-6 týdnů od vzniku onemocnění.

Názory na vhodnost operace asymptomatické stenózy nejsou jednotné. CEA je tedy výkonem preventivním, který má u TIA předejít vzniku mozkového infarktu s trvalým poškozením a v případě již dokončené CMP má předejít její recidivě.

Sdružená 30 denní mortalita a morbidita CEA nesmí přesáhnout 6 %, aby efekt operace převýšil operační riziko. Nejčastějšími časnými komplikacemi CEA jsou:

? pooperační embolizace (dg založena na CT vyloučení hemoragie a AG  vyloučení trombózy)

? pooperační trombóza (průkaz AG)

? syndrom hyperperfuze s klinickou triádou ipsilaterální bolesti  hlavy + konvulze + mozkové hemoragie, které mohou být i oboustranné. Při jejím rozvoji se předpokládá selhání autoregulace v důsledku dlouhodobé alte-race vázoreaktivity při chronické hypoperfuzi.

? periferní: parézy n. hypoglossus a hlasivek

Osud nemocných po výkonu závisí i na faktorech extracerebrálních, jako arteriální hypertenze, ICHS, diabetes mellitus apod. Největší mortalita je však v důsledku ICHS. Proto jsou na řadě pracovišť prováděny tzv. sdruže-né aortokoronární by-passy, kdy výkon na karotidách předchází či následuje výkon na srdci. Doba přežívání těchto nemocných je zřetelně delší.  Vhodnost chirurgického řešení karotické stenózy menší 30 % nebyla proká-zána, výsledky ve skupině 30 - 70 % stenóz očekáváme v nejbližší době.  Akutní mozkový infarkt je jednou z nejčastějších příčin smrti a invalidity. Je-ho léčba zůstává nadále kontroverzní. Tomu odpovídá 30 denní mortalita ischemické CMP, která je uváděna mezi 15-33 %. Obecná zásada, že před-cházení nemoci je nejspolehlivějším prostředkem k uchování zdraví jednot-livce, platí v případě tak závažného onemocnění jako jsou CMP mnohoná-sobně. Primární prevence, tj. ovlivňování rizikových faktorů CMP, je úkolem lékařů všech oborů, ale i každého potenciálního nemocného.

Flebotrombózy a tromboflebitidy mozkových žil a splavů

První literární popis onemocnění mozkových žil, které skončilo fatálně, po-chází z počátku 19. století. Rozšíření mozkové angiografie v posledních 30 letech, v pozdějších letech doplněné CT a nedávno i MRI technikou, umož-nilo včasnou diagnostiku tohoto onemocnění, a tak významným způsobem změnilo náš pohled na něj.

Krev z mozku je odváděna vénami ústícími do durálních splavů, z nichž vět-šina je drénována do v. jugularis interna. Mozkové vény tvoří dva systémy.  Povrchní kortikální žíly mají tenkou stěnu bez svalových vláken a nejsou opatřeny chlopněmi, což umožňuje v případě okluze splavu, do nějž jsou drénovány, jejich dilataci s obrácením krevního toku. Počet a lokalizace kortikálních vén není konstantní, takže angiografický průkaz izolované korti-kální flebotrombózy je extrémně nesnadný. Jsou propojeny velkými anasto-mózami - Trolardovou vénou ústící do sinus sagittalis superior a Labbého vénou ústící do sinus lateralis (sinus transversus a sinus sigmoideus). Na-proti tomu hluboké žíly představované párovými v. cerebri internae ulože-nými ve stropě III. komory a spojujícími se ve v. magna Galeni, která je dré-nována do sinus rectus, mají konstantní a specifický angiografický obraz.  Nejčastěji postiženými durálními splavy jsou sinus sagittalis superior, sinus lateralis, sinus cavernosus a sinus rectus izolovaně, častěji pak ve vzájem-né kombinaci více splavů a mozkových žil.

Postižení mozkových žil a splavů se může objevit spontánně bez zjevné pří-činy - tzv. primární či aseptické tromboflebitidy, správněji flebotrombózy, nebo jako výsledek fokální či celkové sepse - tzv. septické tromboflebitidy.  S rozšířením antibiotik významně ubylo septických forem.

Klinický obraz

Klasický klinický obraz tohoto vzácného a těžkého onemocnění představo-vaný úpornou a na analgetika rezistentní cefaleou, která spolu s edémem papily je projevem hypertenze nitrolební, dále pak konvulzemi a známkami ložiskového postižení mozku končící často smrtí nemocného, může mít řadu variací. V nich lze rozpoznat čtyři základní obrazy:

1. Akutně vzniklá cefalea + konvulze + ložiskové příznaky, tj. obraz akutní a těžké CMP.

2. Subakutní rozvoj identických příznaků, tj. pseudostroke-like obraz + edém papily. Dif. dg. nutno odlišit od mozkového tumoru či abscesu, ev.  tuberkulomu.

3. Obraz připomínající difusní encefalopatii.

4. Organický psychosyndrom - zcela výjimečně.

Naprostá většina nemocných má projevy odpovídající první skupině. Známky meningeální iritace jsou vzácné a souvisejí s prosakováním krve do suba-rachnoidálních prostor z kortikálně uloženého hemoragického infarktu, který je patologicko anatomickým důsledkem okluze mozkových splavů.  Specifický klinický obraz má tromboflebitida sinus cavernosus - kromě ce-faley a celkové alterace je to chemóza spojivky a bolestivá oftalmoplegie, která je zpočátku vyjádřena pouze na straně postiženého splavu, později oboustranná.

Etiopatogenéza

Na vzniku mozkové tromboflebitidy a flebotrombózy se účastní řada faktorů.  Nejčastěji postiženou skupinou septickou formou tromboflebitidy jsou mladé ženy v puerperiu v rozvojových zemích. Kromě infekčního agens, kterými jsou různé bakteriální kmeny, se na rozvoji onemocnění podílí i dehydratace a anémie provázející již těhotenství a porod. Průběh tohoto onemocnění je většinou těžký s vysokým procentem mortality. Ve vyspělých zemích při ab-solutně nízké incidenci je septickou formou tromboflebitidy nejčastěji posti-žen sinus cavernosus, obvykle v souvislosti se zánětlivou afekcí střední tře-tiny obličeje při infekci kmenem Staphyloccocus aureus. Další zdroje infekce jako mediootitida a sinusitida sfenoidálních a etmoidálních sklípků se uplat-ňují méně často.

Aseptické flebotrombózy pozorujeme u poranění hlavy, v souvislosti s neu-rochirurgickými výkony, u dehydratací, anémií, kachexií, systémových one-mocnění kolagenu a hyperviskózních stavů provázejících maligní onemoc-nění. Ojedinělé případy byly zaznamenány v souvislosti s deficitem antit-rombinu III, proteinu C a S (koagulopatie) a u dětí s kongenitálními cyano-tickými srdečními vadami provázenými polycytémií. Ve vyspělých zemích byla prokázána vyšší incidence mozkové flebotrombózy u mladých žen uží-vajících orální kontraceptiva. Asi v 1/3 případů zůstává příčina onemocnění mozkových žil a splavů neobjasněna.

Patofyziologie

Důsledkem okluze mozkového splavu je venózní infarkt, který je hemoragic-ký, často vícečetný. Jejich lokalizace, tj. umístění v hlubokých či kortikál-ních vrstvách mozku, je odvislá od postiženého splavu. Důsledkem trombózy sinus sagittalis superior jsou kortikální hemoragické infarkty, často obou-stranné, zatímco infarkty v bazálních gangliích nalézáme u trombózy hlubo-kého žilního systému.

Diagnostika

CT

V časných fázích onemocnění, i když velmi zřídka, se na nekontrastním CT může zobrazit hyperdenzita tvaru trojúhelníku v místě příčného řezu trom-bozovaným splavem, což je umožněno přítomností sražené krve. Třetí až čtvrtý den se v důsledku odbourávání hemoglobinu stává střed tohoto trojú-helníku méně denzním. Výsledkem je tzv. empty delta sign, který je pozitivní asi u 30 % případů.

Mnohem častěji poskytuje CT nepřímý průkaz mozkové tromboflebitidy zob-razením hemoragických mozkových infarktů. Dalšími nespecifickými CT známkami jsou malé komory s ostatními projevy difuzního mozkového edé-mu.

Asi ve 20 % případů je CT negativní, proto při trvajícím klinickém podezření je třeba vyšetření doplnit AG a MRI.

ANGIOGRAFIE

Zásadou je provedení panangiografie (PAG), tj. zobrazení všech mozkových povodí se zachycením celé venózní fáze v nejméně dvou projekcích. Nej-cennější AG známkou mozkové tromboflebitidy je částečné nebo úplné nepl-nění vén či splavů spolu s dilatací kolaterálních vén.

MRI

V současné době je MRI považována za metodu volby. Kromě schopnosti přímo detekovat trombus je často citlivější i v zobrazení parenchymatózní léze, tj. hemoragického infarktu. Panangiohgrafii jako invazivní metodu proto indikujeme pouze v případě nejasného MRI nálezu.

LIKVOR

Význam vyšetření likvoru v diagnostice mozkové tromboflebitidy s rozvojem citlivých radiologických zobrazovacích metod poklesl a pro svoji nespecifič-nost má pouze doplňkovou hodnotu. Asi u 1/3 nemocných zjišťujeme lehkou pleiocytózu do 200/3, o něco častěji nalézáme příměs krve v likvoru a leh-kou hyperproteinorachii.

LÉČBA

Rozšíření a objev nových antibiotik významným způsobem zlepšily prognózu mozkové tromboflebitidy. U septických forem zahajujeme léčbu kombinací nové penicilinové řady s poslední generací cefalosporinů a chloramfenikolu s možností pozdější změny antibiotik dle výsledků kultivací. Dávky podáva-ných antibiotik jsou vysoké a léčba musí trvat déle jak dva týdny.  V ovlivnění mozkového edému se nejlépe uplatňuje nízkomolekulární dext-ran. Efekt kortikoidů nebyl prokázán. Furosemid a hyperosmolární látky ne-jsou vhodné pro možnost následné dehydratace.

K zamezení dalšího mozkového poškození je třeba potlačit konvulze.  Užití antikoagulancií je nadále kontroverzní vzhledem k nebezpečí dalšího krvácení do mozkového parenchymu.

PROGNÓZA

Průměrná mortalita mozkové tromboflebitidy uváděná mezi 6-30 % závisí na mnoha okolnostech. Septická tromboflebitida kavernózního splavu má mor-talitu asi 30 %, zatímco postižení sinus sagittalis superior vede k smrti ne-mocného až v 78 % případů. Obecně platí, že horší výsledky můžeme oče-kávat u malých dětí (rychlé šíření do hlubokého žilního systému a pozdní manifestace příznaků hypertenze nitrolební při elasticitě lebky) a starých osob.

Pro jednotlivého nemocného je průběh onemocnění zcela nepředvídatelný.  Pokud však nemocný přežije akutní fázi, pak jeho šance na úzdravu je lepší, než v případě arteriální okluze, tj. klasické CMP. Poměrně častým reziduem zhoršujícím výsledky je epileptický syndrom.

CÉVNÍ ONEMOCNĚNÍ MÍCHY

Míšní cirkulace je zajištěna systémem tří hlavních tepen spojených cirkulár-ními anastomózami, které probíhají v kraniokaudálním směru po celé délce míchy - nepárovou a. spinalis anterior uloženou v sulcus anterior na přední ploše míchy a párovými aa. spinales posteriores, které jsou umístěny na zadní ploše míchy podél vstupu zadních kořenů. Tyto hlavní kmeny pro-střednictvím svých krátkých perforujících větví zásobují míšní parenchym, přičemž zásobovací oblast přední spinální arterie zahrnující celé přední provazce a ventrální část zadních provazců je větší a představuje asi 2/3 míšního parenchymu.

V kraniokaudálním směru lze spinální cirkulaci dle hlavních přítokových zdrojů rozdělit do tří skupin:

1. V oblasti krční a horní hrudní míchy pocházejí přítokové větve spinálních arterií z větví vertebrálních arterií.

2. Dolní hrudní a bederní mícha je zajištěna interkostálními a lumbálními větvemi aorty, z nichž nejvýznamnější je a. radicularis magna, Adamki-ewiczova arterie.

3. Spinální arterie v oblasti sakrálních segmentů jsou perfundovány větvemi a. ilica interna.

Myelomalacie

Myelomalacie je ischemická nekróza, tj. infarkt míšního parenchymu. Na rozdíl od mozku je mícha nesrovnatelně méně často postižena ischémií. Je tomu tak proto, že samotné spinální aa. nepodléhají aterosklerotickému pro-cesu, ani nebývají postiženy embolizací. K ischémii míchy dochází ze vzdá-lených příčin, tj. při postižení aorty a přítokových větví spinálních arterií aterotrombotickým procesem nebo z jiných příčin. Tak okluze vertebrálních arterií může mít za následek infarkt v oblasti krčních či horních hrudních segmentů, disekující aneurysma aorty nebo její dlouhá klampáž při kardio-chirurgických výkonech může vést k myelomalacii v oblasti dolní hrudní a bederní míchy, zatímco ischémie sakrálních segmentů mívá původ v okluzi ilických tepen. Přispívajícím faktorem bývá anémie, hypotenzní šok a hyper-viskózní stavy.

Míšním infarktem bývá predilekčně postižena zásobovací oblast přední spi-nální arterie s vývojem tzv. sy a. spinalis anterior.  Klinický obraz závisí na výškové úrovni míšního postižení. Vždy je však přítomna porucha hybnosti, porucha citlivosti a poruchy sfinkterů s inkonti-nencí moči a stolice. U postižení krční míchy má porucha hybnosti charakter kvadruplegie, zatímco při postižení hrudních a bederních segmentů vzniká paraplegie DKK. Hranice porušené citlivosti, která má nejčastěji horizontální tvar s umístěním na trupu či břiše, koresponduje s horní hranicí míšní léze.  Vzhledem k tomu, že do zásobovací oblasti přední spinální arterie nepatří zadní provazce, je porucha citlivosti disociovaná s ušetřením hluboké citli-vosti. Příznaky onemocnění se manifestují většinou náhle, takže do této do-by zdravý jedinec ztrácí během několika minut schopnost aktivního pohybu DKK, někdy i HKK. Navíc je nemocný společensky handicapován i pro poru-chy sfinkterové a poruchy potence. Nekonstantně jsou v úvodu onemocnění přítomny bolesti radikulárního typu v místě horní hranice porušené citlivosti.  Prognóza myelomalacie quoad sanationem je špatná. Zpočátku chabá plegie se po několika týdnech změní na spastickou, aniž by došlo k významnějšímu obnovení aktivní hybnosti končetin. Nemocný tak zůstává trvale upoután na lůžko - v případě kvadruplegie. Pokud nebyly přímo postiženy sakrální seg-menty, je naděje na dosažení jistého stupně kontroly sfinktrů. Trvale jsou tito nemocní ohrožení sepsí, a to buď z ascendentní močové infekce či z dekubitů.

Diferenciálně diagnosticky je třeba ihned, tj. při prvních příznacích míšní léze za pomoci CT a PMG vyloučit možnost míšní komprese, tj. útlaku míchy procesem, který by byl chirurgicky ovlivnitelný (neoplazma primární či meta, traumatická dislokace obratlových těl). Normální nález nebo jen nepatrné zmnožení buněk a bílkovin v likvoru korespondující s dg. myelomalacie vy-loučí možnost myelitidy. Proti ní však svědčí i samotný průběh onemocnění, který je charakterizován po apoplektiformním začátku spíše tendencí k malé regresi, než progresi klinické symptomatiky. Spinální angiografie, pokud je provedena, vyloučí ev. míšní arteriovenózní malformaci, která se může uplatňovat kompresí konvolutem rozšířených cév či ischemizací tkáně z cévní trombotické okluze.

Léčba je pouze symptomatická. V akutní fázi je důležitá péče o vyprazdňo-vání včetně prevence ascedentní močové infekce. Brzy nastupuje rehabili-tační péče včetně nácviku automatického močového měchýře a prevence dekubitů.

Hematomyelie

Hematomyelie - míšní krvácení - bývá buď spontánní nebo traumatické.  Většina hematomyelií je traumatického původu. Míšní krvácení je v tomto případě spojeno s mechanickým poškozením míchy ve smyslu její extrémní flexe či extenze s natažením cév, které se v důsledku ruptury stávají zdro-jem krvácení do míšního parenchymu. Nejčastěji postiženou oblastí je cervi-kální intumescence (při skocích do mělké vody) a lumbální intumescence (pády z výšky na paty, hýždě či naznak).

Spontánní, tj. netraumatické míšní krvácení je stejně jako myelomalacie mnohem vzácnějším projevem cévního onemocnění než časté ischémie a hemoragie mozkové. V tomto případě vzniká hematomyelie u nemocných s hemoragickou diatézou, často v souvislosti s antikoagulační léčbou, jiným zdrojem jsou zanořené arteriovenózní malformace. Netraumatická hemato-myelie predilekčně postihuje krční míchu. Má tendenci se šířit v kraniokau-dálním směru přes několik segmentů, většinou v šedé hmotě a zasahuje do zadních rohů míšních.

Klinický obraz

Po apoplektiformním začátku zpravidla spojeném s prudkou bolestí v páteři v místě krvácení se v případě masivní hemoragie vyvíjí rychle obraz tranz-verzální léze míšní, který je stejně jako u myelomalacie představován kom-plexem poruch motorických, senzitivních a sfinkterových. V případě drobněj-šího krvácení omezeného na oblast okolo centrálního míšního kanálku, je přítomná porucha citlivosti disociovaná s postižením čití termického a algic-kého (tzv. syringomyelická disociace z léze tractus spinothalamicus).  Prognóza závisí na rozsahu, výškové lokalizaci a příčině krvácení. Časté hematomyelie v oblasti krční míchy ohrožují nemocného v akutní fázi na ži-votě možností rozšíření kolaterálního edému na oblongatu s následným se-lháním vitálních funkcí. V případě uchování života zůstává tento nemocný trvale kvadruplegický. Někdy patrné známky lehkého zlepšení klinického de-ficitu, které zaznamenáme v subakutní fázi, souvisejí s ústupem edémových změn. Obnovení funkcí souvisejících s oblastmi rozbitými krvácením očeká-vat nelze. Prognóza drobného krvácení v distální hrudní a bederní míše je naproti tomu relativně dobrá. Nemocný přežívá obvykle s jen částečným motorickým a senzitivním deficitem v oblasti DKK.

Diferenciální diagnostika je stejná jako v případě myelomalacie. Navíc pro predilekční postižení krční míchy přichází v úvahu syringomyelie, kterou od-liší již samotný klinický vývoj s pozvolnou manifestací a stálou progresí. K diagnostice slouží CT, PMG, spinální angiografie a vyšetření likvoru, který u hematomyelie bývá v akutní fázi erytrochromní a později xantochromní.  Léčebná opatření jsou stejná jako u myelomalacií. I drobná krvácení vyža-dují naprostý klid na lůžku.

Spinální subarachnoidální krvácení

Zdrojem jsou obvykle arteriovenózní (a-v) malformace umístěné v duře v úrovni torakolumbálního přechodu nebo na přední ploše cervikální intumes-cence.

Klinický obraz související se spinálními a-v malformacemi může mít podobu pozvolna progredující míšní komprese s recidivujícími epizodami akcentace poruch hybnosti, poruch sfinkterových a radikulárních bolestí. Ruptura a-v malformace však vede ke krvácení do spinálních subarachnoidálních pro-stor, které se projeví krutou bolestí v páteři s objektivně přítomnými para-vertebrálními spazmy a celkovou zchváceností.

Diagnostickými metodami je vyšetření likvoru, který je erytrochromní s vyso-kou hladinou bílkoviny, a CT vyšetření doplněné spinální angiografií.  Hlavním léčebným opatřením je v akutní fázi přísný klid na lůžku. Posléze je nutno zvážit možnost radikálního řešení malformace. V případě durální lo-kalizace je na místě radikální chirurgická exstirpace malformace. Jestliže je toto znemožněno i jen částečným zasahováním malformace do míšního par-enchymu, pak ji můžeme - obvykle však jen částečně - vyřadit ze spinální cirkulace podvazem hlavní přítokové tepny či embolizační technikou.  Hlavním léčebným opatřením je v akutní fázi přísný klid na lůžku. Posléze je nutno zvážit možnost radikálního řešení malformace. V případě durální lo-kalizace je na místě radikální chirurgická exstirpace malformace. Jestliže je toto znemožněno i jen částečným zasahováním malformace do míšního par-enchymu, pak ji můžeme - obvykle však jen částečně - vyřadit ze spinální cirkulace podvazem hlavní přítokové tepny či embolizační technikou.

KRVÁCENÍ DO MOZKU

Spontánní (netraumatická) intracerebrální krvácení jsou zodpovědna za cir-ka 15% všech akutních mozkových příhod. Zkušenosti s CT vyšetřením pro-kázaly, že intracerebrální hemorhagie nelze vždy pouhým klinickým vyšetře-ním jednoznačně odlišit od ischemických infarktů mozku. Drobné ohraničené hemorhagie mohou imitovat ischemické léze ve všech směrech, včetně chy-bějících bolestí hlavy a nepřítomnosti krve v likvoru. Přesná a včasná dife-renciální diagnóza je však vzhledem k rozdílným léčebným postupům život-ně důležitá.

Jeden z rozhodujících objevů v oblasti spontánních intracerebrálních he-matomů bylo zjištění Charcota a Boucharda (1866), že zdrojem krvácení jsou drobná miliární aneurysmata především a.lenticulostriata a jejich ruptu-ra. Tuto hypotézu pak podpořil v roce 1963 Ross Russel, který vyšetřil po-moci posmrtné arteriografie skupinu normotenzních a hypertenzních nemoc-ných. Objevil velký počet sakulárních mikroaneurysmat malých mozkových arterií, která se vyskytovala především v oblasti putamen, globus pallidus, thalamu, nc. caudatus a capsula interna, vzácně v subkortikální bílé hmotě.  Všechny případy s větším počtem než 10 mikroaneurysmat měly arteriální hypertonii. Stěna těchto aneurysmat se skládala pouze zu intimy a adventi-cie, chyběla svalová a elastická vrstva. Postižené byly pouze arterie s průměrem 100 až 300 ?m a průměr vlastních mikroaneurysmat byl 300 až 900 ?m. V dalších pracích pak bylo zjištěno, že mikroaneurysmata jsou mnohem častější u hypertoniků a u starších jedinců. Vyskytují se v bazál-ních gangliích, v pontu a mozečku, méně často v bílé hmotě hemisfér. Jiné teorie podporují předpoklad ruptury větších artriol. Velikost krvácení závisí podle těchto autorů pravděpodobně na kalibru prasklé cévy. Čím větší céva, tím rozsáhlejší krvácení. Ve všech teoriích je základem cévních změn těžké hypertonické onemocnění postižených cév. Nevysvětlují však vznik těžkých krvácení do bazálních ganglií u mladších jedinců bez hypertonie.  Velmi významnou příčinou intracerebrálních hemorhagií u mladších osob bez hypertonie jsou tzv. arteriovenózní mikroangiomy. Patologicko-anatomicky jde o  arteriovenózní angiomy, kavernózní angiomy, kapilární teleangiektázie a venózní angiomy. Většinou jsou před ruturou klinicky ně-mé, někdy způsobují bolesti hlavy, přechodné ložiskové symptomy zvl. pak fokální epilepsie. Většinou jsou příčinou krvácení do bílé hmoty hemisfér (lobární krvácení). Diagnostické potíže byly odstraněny především zavede-ním MRI, pouhou cerebrální angiografií byly tyto malformace málokdy zjis-titelné. 

Poměrně velké je riziko u všech poruch hemokoagulace (leukemie, afibrino-genémie, trombopatie, trombopenie v dětském věku). Antikoagulační léčba způsobuje asi stejným dílem subdurální a intracerebrální hematomy.  Další  méně časté  příčiny spontánních intracerebrálních hematomů jsou kr-vácející tumory (glioblastomy) a metastázy  (melanoblastómu, bronchiálního karcinomu). Poměrně vzácnější jsou hemorhagie při arteriitidách, amyoilid-ních angiopatiích apod.

Asi v 25%  předchází fyzická anebo psychická zátěž anebo trauma. Prvními projevy krvácení jsou bolesti hlavy, které jsou dobře lokalisovatelné. Násle-dují ložiskové příznaky: monoparézy, jednotlivé typy afázie, motorické a sensitivní Jacksonské záchvaty. Bolesti hlavy mohou předcházet ložiskovou symptomatiku o několik let. 

Průběh u spontánních hematomů je méně akutní, letalita krvácení z angiomů asi 20%. U ¼ neoperovaných nemocných dochází však po určité době k recidivám s letalitou už 50%. Prakticky vždy letálně probihají krvácení s pe-netrací do komor. Velkou letalitu mají krvácení při antikoagulační léčbě (60%) a krvácení do tumorů (90%).

Věk nemocných se spontánním krvácením do mozku je nižší než u ischemic-kých mozkových příhod.

Hlavním rizikovým faktorem intracerebrálního krvácení je jak u mozkových infarktů arteriální hypertenze. Hlavní příčiny intracerebrálních hematomů uvádíme v následující tabulce.

CHRONICKÁ HYPERTENZE

HYPERTENZNÍ KRIZE

? eklampsie

? feochromocytóm

SAKULÁRNÍ A MYKOTICKÁ ANEURYSMATA

ARTERIOVENÓZNÍ MALFORMACE

HEMOKOAGULAČNÍ PORUCHY

? hemofilie

? trombocytopenie

? diseminované intravaskulární koagulace

? antikoagulační léčba

NEOPLASMATA

? glioblastomy, adenómy hypofýzy, papilomy 

atd.

? metastázy (melanoblastómy, karcinómy)

DROGY

? kokain

? amfetaminy

? inhibitory monaminooxydázy

INTRAKRANIÁLNÍ ARTERIÁLNÍ DISSEKCE

VASKULITÍDY

CEREBRÁLNÍ AMYLOIDNÍ ANGIOPATIE A.J.

Chronická arteriální hypertonie (většinou esenciální hypertonie) je bezespo-ru nejastější příčinou intracerebrálních krvácení. Morfologickým substrátem chronické hypertonie je hyalinóza malých arterií a arteriol, která vede ke zřetelným strukturálním změnám arteriálních stěn: zúžení průsvitu, vymizení vnitřní elastiky, ektázie  a vznik miliárních aneurysmat. Následkem jsou ruptury těchto tepen.

Podle kalibru prasklých cév vznikají:

? malé hematomy mozkové kúry

? středně velké hematomy kortiko-subkortikální

? velké intracertebrální krvácení

Na dalších místech následují arteriovenózní angiomy a sakulární aneurys-mata (asi 40% všech arteriovenózních angiomů a 35 všech sakulárních ane-urysmat krvácejí po ruptuře do mozku, Dorndorf, 1983). způsobuje hyalinózu drobných penetrujících arteriol a akcentuje arteriosklerotické změny. Hyali-nóza má za následek segmentální zúžení, vymizení elastiky, slabost cévní stěny, ektasie a event. i tvorbu mikroaneurysmat. Ke krvácení pak dochází pod vlivem hypertenze z těchto patologicky změněných tepen přímou de-strukcí  cévní stěny anebo rupturou ektasií a mikroaneurysmat.  Krvácením je devastována okolní tkáň, tlakem vznikne perifokální vasogenní edém, sekundární cirkulační poruchy jsou příčinou současného cytotoxické-ho edému, jež  podporuje vznik tkáňových nekróz. Přežije-li  nemocný  krvá-cení vznikne posthemorhagická cysta.

Lokalizace krvácení

Zásadně rozlišuje 4 hlavní lokalizace:

1. Subkortikální

? totální

? putamen

? thalamus

? caput nucleus caudati 

? capsula interna

2. Lobární

? frontální

? temporální

? patrietální

? occipitální

3. Mozečková

4. Pontinní a jiné kmenové lokalilzace

? paramediánní pons

? laterální tegmentální pons

? jednostranně bazální pons

? primární mesceencefalická

? hematomy prodloužené míchy

Asi v 70% je postižena vaskularisační oblast a. lenticulostriatae a krvácením je zasažena oblast basálních ganglií a vnitřního pouzdra. Krvácení pak mů-že zůstat ohraničené anebo se šíří dál do bílé hmotě hemisfér temporálním a temporoparietálním směrem a nakonec pronikne krev do komorového systému anebo do subarachnoideálního prostoru.

Vzácnější jsou  krvácení do thalamu (10%), do mozečku a do pontu (po 5%.). Dalších 10%  hypertenzivních krvácení je lokalisováno v hemisférách mimo basálních ganglií. Raritní je krvácení do mesencefalu.

Obená symptomatologie

Prodromálně pozorujeme  bolesti hlavy, vertigo, tinnitus, psychomotorický neklid a  někdy  přechodné ložiskové příznaky v rámci hypertenzivní krize.  Ke krvácení dochází většinou přes den po fyzické anebo psychické námaze.  Prvními příznaky jsou masivní bolesti hlavy, vertigo, zvracení a v jedné po-lovině nemocných těžké poruchy vědomí (komatózní stavy).

Kapsulární hemorhagie

Kapsulární hemorhagie mají za následek okamžitou pseudochabou kontra-laterální  hemiparézu anebo hemiplegií. Často pozorujeme deviace bulbů na stranu krvácení, Cheyne-Stokesovo dýchání, cyanózu. Podle lokalisace a šíření se přidruží poruchy zorného pole, eventuálně afázie, někdy epileptic-ké záchvaty. Průnik do subarachnoideálního prostoru způsobuje meningeál-ní iritaci.

Penetrace do komor (ventrikulární tamponáda) je příčinou těžkého komatu s nereagujícími miotickými zornicemi. Vyhasínají reflexy, často  vidíme ex-tenční křeče a oboustranně spastické  jevy pyramidové. Za alterace dechu a kardiovaskulárního selhávání nemocný obyčejně do 24-48 hodin zemře.

Krvácení do pontu

Krvácení do pontu způsobuje okamžitou ztrátu vědomí, hemiplegie až kvad-ruplegie s konjugovanou deviací bulbů ke straně  zdravé. Zornice bývají úz-ké, bez reakce. Centrální alterace dechu. Prognóza je velmi špatná, přežití vzácné. Smrt nastane většinou do 48 hodin.

Krvácení do thalamu

Krvácení do thalamu má za následek hemiparézy a trvalé thalamické bolesti, allodynii a hyperpatii. Porucha vědomí není obligátní.

Krvácení do mozečku

Krvácení do mozečku postihují většinou jednu mozečkovou hemisféru. V úvodu vidíme  bolesti  hlavy, zvracení a rotační závrať. Postupně alterace vědomí. Svalováhypotonie a ataxie poukazují na mozečkovou lokalisaci.  Meningeální dráždění velmi často chybí (mozečková hypotonie!). Dále pak dominuje triáda: mióza, obrna pohledu a alterace dechu. Často je průběh tak maligní, že mozečkové příznaky nezjistíme, smrt nastane během několi-ka hodin s projevy herniace tonsil.

Někdy je průběh krvácení protrahovanější, vznikne mydriáza a městnavá papila, později nástup bezvědomí.

Diagnostika: Bezprostředně po příhodě vidíme v CT hyperdenzní zóny, v ča-sovém odstupu pak perifokální edém (hypodenzní lem). Likvor je v 90% kr-vavý anebo xantochromní. EEG a scintigrafie mozku ztratily na významu.

Léčba

Neurochirurgická léčba se zvažuje podle konkrétních podmínek. Hlavní indi-kace evakuace jsou mozečková krvácení s projevy herniace. Konzervativně se snažíme omezit rozsah mozkového edému, jinak je léčba symptomatická. 

Diagnostika

Hyperdenzní ložiska v CT. Kortikální lokalisace je podezřelá na arterio-venózní malformaci a vyžaduje cerebrální angiografii a MRI. Angiografie má však význam až po resorpci hematomu (hematom může komprimovat angi-om, který pak v angiogramu není detekovatelný). Kontrolní CT po resorpci hematomu může odkrýt mozkový nádor. Magnetická resonance odhaluje i menší kavernózní hemangiomy a rozlišuje starší krvácení od čerstvých he-morhagií.

Léčba

Odstranění hematomu a ev. angiomu odloženě, hematomy bez průkazu zdroje většinou nevyžadují chirurgickou léčbu. Vždy záleží na klinickém sta-vu nemocného a na lokalizaci a rozsahu hematomu.

U poruch hemokoagulace zahájíme  substituční léčbu: podávají se chybějící koagulační faktory (faktor VIII u hemifiliků, koncentráty trombocytů u trom-bopenie apod.).

Při krvácení v průběhu léčby antikoagulačními látkami typu Cumarinu apli-kace koncentrátu faktorů II, VII, IX a X a vitamin K. Účinky heparinu lze an-tagonizovat Protaminsulfátem.

SUBARACHNOIDEÁLNÍ KRVÁCENÍ

Rozlišujeme traumatická a spontánní SAK. Spontánní SAK vznikají buď kr-vácením zdroje v subarachoideálním prostoru (primární SAK, výskyt asi 5%) anebo průnikem krve při intracerebrálním krvácení (sekundární SAK).

Hlavní příčiny SAK

? aneurysmata                                   

51%

? arteriovenózní angiomy                    5%

? arterioskleróza a/anebo hypertenze  

15%

? jiné příčiny                                     6% 

? idiopatická SAK                            22%

Kolem 5% všech ACMP jsou SAK. Rizikové faktory jsou identické u všech COM. U SAK však např. kombinace kouření a hormonální antikoncepce zvyšuje roziko 22x !!

? u mladých osob jde většinou o krvácení angiomů

? ve středním věku krvácejí nejčastěji aneurysmata

? u starších nemocných vidíme krvácení u arteriosklerózy v kombinaci s hy-pertenzí.

Příčiny SAK jsou velmi rozmanité, klinický obraz však je většinou jednotný (syndrom subarachnoideálního krvácení).

Celkově je však seznam příčin SAK velmi rozsáhlý, hlavní příčiny jsou:. 

? onemocnění cévní stěny  

? hematologické choroby (hemofilie, leukemie, konsumpční koagulopatie a.j.)

? krvácení z tumorů (angioblastomy, gliomy, metastázy a.j.) ? krvácení při infekčních chorobách (mykózy, herpes-simplex-encefalitida, lues atd.). 

? iatrogenní krvácení v rámci léčby antikoagulancií, fibrinolytiky atd.

Komplikace SAK: 

Průnik krve do subarachnoideálního prostoru způsobuje většinou tamponádu zevních likvorových cest. Vázne cirkulace likvoru (uzávěr for. Luschkae a Magendii) a resorpce likvoru (granulationes arachnoideales). Vzestup nitro-lebního tlaku vede k venózní stagnaci a vznikne difúzní edém mozku (maxi-mální intenzita 4.-10 den).

I po resorpci krve zůstávají adheze a likvorová cirkulace vázne (extraventri-kulární obstrukce).

Trombotizací aneurysmata může být obliterována i přislušná tepna a vznikne infarkt mozku.

Uvolněním vazoaktivních substancí (serotonin, prostaglandin, histamin) do-chází ke vzniku vasospasmů a asi u 30% k vývoji infarktu mozku. Prokrvá-cení infarktu bývá způsobeno venózní stází.

Fysiologická fibrinolýza trombů v místě ruptury je příčinou recidivy krvácení.  V 20% vidíme recidivy v prvních týdnech, v 50% vznikne recidiva již první den.

KOMPLIKACE SAK  

zvýšení intrakraniálního tlaku           » edém moz-

ku

obstrukce for. Luschkae et Magendii » hydrocefa-

lus

porucha resorpce likvoru                 » hydrocefa-

lus

trombóza přivodné tepny                  » infarkt 

mozku

vasospasmus                                   » infarkt 

mozku

venózní stagnace         » hemorhagický infarkt 

mozku 

spontánní fibrinolýza                       » recidiva  

Rozlišujeme vakovité, čínkovité, fusiformní, mykotické a traumatiké formy aneurysmat.

Hlavní význam mají vakovitá aneurysmata, která se rozvíjí na základě vro-zeného lokálního defektu tunica media a lamina elastica cévní stěny.  U fusiformních aneurysmat je defekt segmentární anebo postihuje celou cé-vu (megadolichoarterie). 

Mykotická aneurysmata vznikají bakteriální infekcí cévní stěny, většinou předchází septická embolisace např. při endokarditidě. Zasažené jsou hlav-ně malé periferní větve a. cerebri media. 

Traumatická aneurysmata jsou vzácná a průkaz traumatického vzniku často obtížný.

Lokalisace vakovitých aneurysmat

a. communicans ant. a a.cerebri ant.
40-45%  

a. carotis int. a communicans post.
15-20%  

a. cerebri media



15-20%  

a. basilaris a cerebri posterior

 3-5 %  

a. vertebralis 



 1-2 %  

jiná lokalisace



 1-2 %  

Vakovitá aneurysmata jsou různé velikosti. Velká aneurysmata mohou půso-bit pseudotumorózní útlak okolních struktur. Je možná spontánní tromboti-zace, která je někdy jen částečná a stane se zdrojem embolisací.  Manifestace vakovitých aneurysmat je možná tlakem na okolí (hlavně oko-hybné poruchy) anebo spontánním SAK. V 1/3 předchází tělesná námaha, břišní lis, ev. coitus apod.

V popředí klinického obrazu SAK stojí intenzivní bolesti hlavy vyzařující do šíje se zvracením a světloplachostí. U 2/3 případů se rozvíjí během krátké doby poruchy vědomí s psychomotorickým neklidem. V lehkých případech převažuje psychomotorický neklid anebo adynamie bez alterace vigility.

Diagnostika SAK

Kromě typického klinického obrazu SAK s meningeálním drážděním (chybí však v bezvědomí!) a těžkými bolestmi hlavy vidíme velmi často iniciálně kvalitativní poruchy vědomí (zmatenost, agitace, organický psychosyndro-my), edém papily, někdy positivní spastické jevy pyramidové. Další neurolo-gické příznaky svědčí pro účast parenchymu. Rupturou aneurysmat karotidy a a.cerebri anterior vzniknou parézy okohybných nervů a poruchy perimetru.  Aneurysmata a. cerebri mediae se vyznačují hemiparézou, homonymní he-mianopsií, afázií a epileptickým paroxysmy. Kmenové syndromy a rychlý rozvoj herniačních mechanismů pozorujeme v průběhu ruptury vertebroba-silárního aneurysmatu.

Angiografie mozkových tepen má význam v prvních hodinách po vzniku kr-vácení ke zjištění zdroje. Při negativním nálezu vždy doporučujeme opako-vání v časovém odstupu.

Diagnostickou metodou volby je lumbální punkce s nálezem sanguinolentní-ho likvoru. U starších krvácení xantochromie, později makrofágy s hemosi-derinem a hematoidinem. Rozhodující může být nález spektrofotometrie.  Velmi významné místo má CT vyšetření, které leckdy nahrazuje lumbální punkci u nemocných s nitrolební hypertenzí. Typický je nález krve v cisternách a sulcích (hyperdenzity). V současné době je metodou volby u SAK provedení spirálového CT vyšetření.

Léčba 

Chirurgické léčba:

Vždy předchází angiografické vyšetření. Zjišťujeme příčinu krvácení. Angio-grafické vyšetření má význam v prvních hodinách po krvácení jen tehdy, když nejsou vasospasmy a bude tak možná včasná chirurgická intervence.  Vasospasmus vyloučíme ultrazvukovým Dopplerovským vyšetřením a indika-ce k chirurgickému zákroku je dána klinickým stavem nemocného.  Při operaci se provádí clipping krčku či krytí aneurysmatu fascií. Operační letalita se pohybuje kolem 5%. V poslední době se provádí neuroradiologic-ké intravasální trombotisace aneurysmatu - hlavně u chirurgicky nepřístup-ných aneurysmat.

Konzervativní léčba: 

Ideální je umístění nemocného na jednotce intenzivní péče. Je nutný abso-lutní klid na lůžku a tlumení bolestí. Podáváme analgetika, podle intenzity algických projevů perorálně anebo injekčně. Při velkém neklidu podáváme Tiopridal, Diazepam, ataraktika. Proti zvracení aplikujeme Torecan i.m.  anebo v čípku, popř. Haloperidol. Je nutná péče o stolici, podávají se la-xantia. Při výskytu epileptikých záchvatů Diazepam anebo Epanutin, popř.  Rivotril.

Dalším cílem konzervativní léčby je stabilisace vegetativních funkcí, regula-ce TK a ovlivnění edému mozku.

K regulaci TK a prevenci vasospasmů je dnes lékem volby Nimodipin (Ni-motop). Podává se zpočátku kontinuálně infúzní pumpou do centrálního žil-ního katetru, po 2 týdnech pokračujeme perorálně.

VASKULÁRNÍ DEMENCE

Nejčastějšími příčinami demencí vyššího věku jsou vaskulární demence a Alzheimerova choroba. Demence se vyskytují  u mužů častěji než u žen prakticky ve všech věkových skupinách. Cerebrovaskulární onemocnění představují na celém světě nejvzávažnější jednotlivý rizikový faktor demen-ce.

Dosavadní klasifikace vaskulárních demencí je nepřesná. Samotný název vaskulární demence je velmi široký a musí zahrnout kromě ischemických ce-rebrovaskulárních onemonění i následky hemorhagických lézí mozku a is-chemicko-hypoxických lézí (např. po zástavě srdeční apod.).  Termíny jako např. arteriosklerotická demence anebo multiinfarktová de-mence bez další specifikace naznačují neprávem, že vaskulární demence jsou vždy následkem sklerózy mozkových tepen anebo vždy pouze násled-kem vícečetných mozkových infarktů. 

Víme však, že např. tzv. senilní leukoencefalopatie (leukoaraiosis), u kte-rých nejsou prokazatelné  infarkty mozku, mohou být příčinou demence ve vyšším věku. Narazíme v této souvislosti mimo jiné na problém, zdy popsa-né změny v CT anebo v NMR jsou výrazem normálního anebo patologického stárnutí mozku. 

Diagnóza vaskulárních demencí je rovněž obtížná proto, že cévní mozkové příhody mohou být u jednoho nemocného příčinou rozvoje demence, u jiných nemocných pak pouhým akcentujícím faktorem v rámci degenerativní de-mence anebo mohou představovat zcela nezásvislou údálost.  Klasifikace vaskulárních demencí by tedy měla především vycházet z přesně definovaných neuropatologických nálezů. V následujícím textu se pokusíme bez nároku na detailní úplnost o předhledný souhrn dnes známých typů vas-kulárních demencí. Vycházíme přítom ze správy mezinárodního workshopu o vaskulártních demencí, který organizoval v roce 1991 v Bethesdě Neuroepi-demiology Branch of the National Institute of Neurological Disorders and Stroke (NINDS) ve spolupráci s Association Internationale pour la Re-cherche et l´Enseignement en Neuroscience (AIREN) se sídlem v Ženevě a ze dalších publikací k tomuto tématu.

Multiinfarktová demence

Příčinou klinického syndromu demence jsou vícečetné větší kompletní in-farkty mozku kortikální i subkortikální lokalizace, zejména v důsledku okluze větších tepen.

Demence v rámci solitárních infarktů mozku strategické lokalizace Klinické syndromy demence jsou způsobeny přesně definovanými, menšími a ohraničenými ischemickými lézemi ve funkčně významných kortikálních a subkortikálních oblastech mozku.

Infarkty v oblasti gyrus angularis začínají akutně plynulou afázií, alexií s ag-rafií, poruchami pamětí, prostorovou desorientací a konstrukčními porucha-mi.

Infarkty ve vaskularizační oblasti a. cerebri posterior  se projevují primárně amnestickým syndromem a psychomotorickým neklidem, zrakovými haluci-nacemi, zmateností a poruchami zraku.

Infarkty vaskularizační oblasti a. cerebri anterior se manifestují abulií, tran-skortikální motorickou afázií, poruchou pamětí a dyspraxií. Infarkty vaskula-rizační oblasti a. cerebri mediae se zřetelnou afázií nejsou zařazovány do skupiny vaskulárních demencí pro velké potíže při klinickém vyšetřování.  Projevy zmatenosti a psychotické obrazy jsou někdy způsobeny infarkty ve vaskularizační oblasti a. cerebri mediae vpravo anebo u oboustranných uzá-věrů a. carotis interna.

Vaskulární léze perforujících tepen thalamu mají často za následek motýlko-vité léze intralaminárních jader thalamu s obrazem thalamické demence.  Vasospastické léze frontobazálního mozku v rámci ruptury aneurysmatu a.  communicans anterior jsou někdy doprovázeny těžkou amnezií a změnami chování.

Léze drobných tepen s demencí (small-vessel disease with dementia) Jde o skupinu onemocnění drobných kortikálních a subkortikálních cév. U subkortikální skupiny převažují lakuny a jiné léze periventrikulární bílé hmoty, tvořící obraz senilní leukoencefalopatie. Klinicky se projevuje senilní leukoencefalopatie syndromem subkortikální demence, charakterizované po-ruchami paměti, psychomotorické retardace, alterací osobnosti a nálad.  Stejnými klinickými projevy se manifestují však i léze dorzomediálních jader thalamu, nc. caudatus, dorzolaterálního frontálního kortexu a spojů těchto struktur v bílé hmotě. Vícečetné lakunární infarkty bazálních ganglií a pontu se manifestují pseudobulbárním syndromem s demencí. Vícečetné lakunární infarkty bílé hmoty frontálních laloků jsou příčinou demence s převažujícícmi projevy léze čelních laloků.

Binswangerova choroba

Binswangerova choroba se klinicky projevuje pseudobulbárními příznaky, abulií, poruchami nálad a chování (agitace, deprese, euforie), oboustranný-mi pyramidovými příznaky, poruchami paměti, poruchami chůze, inkontinen-cí moče, rigiditou a akinézou. Prakticky vždy zjistíme dlouho trvající arteri-ální hypertenzi. Neuropatologicky musí být zjistitelné extenzivní homogenní anebo ostrůvkovité demyelinizace centrum semiovale, zvl. periventrikulárně, vynechávající U-vlákna, optické radiace, corpus callosum, capsulae inter-nae. Mikroskopicky jde o ztrátu myelinu, redukci počtu oligodendrocytů, ně-kdy astrocytární gliózu. Axony jsou většinou zachovány. V nějtěžších přípa-dech vidíme ložiska nekróz a tvorbou dutin ve smyslu leukomalacií. Arterioly bílé hmoty a bazálních ganglií jsou sklerotické,  hyalinizovány a perivasku-lární prostory jsou rozšířeny (état criblé). Pozorujeme lakuny v bazálních gangliích, v bílé hmotě a v pontu. Kortex je obyčejně normální tlouštky.  Diferenciálně diagnosticky přichází v úvahu klinický obraz normotenzivního hydrocefalu. Pro tuto klinickou jednotku je typická triáda poruch chůze (ata-xie, apraxie chůze), inkontinence moče a demence. Častou příčinou jsou nit-rolební megadolichoarterie (megadolichobasilaris, megadolicho-vertebro-basilaris), které způsobují současně poruchy kmenové, mozkových nervů apod.

Neuropatologické léze podobné M. Binswanger vidíme a nemocných s ce-rebrální amyloidní angiopatie. Ukládání amyloidu je patrné hlavně v menin-gokortikálních úsecích dlouhých penetrujících tepen. Fibrinoidní nekrózy a hyalinní změny kortikálních arteriol jsou příčinou kortikálních mikroinfarktů a mikrohemorhagií, často v kombinaci s jedným anebo více větších lobárních hematomů.

Hypoperfúze

Jde o skupinu demencí v důsledku zástavy srdce anebo po déletrvající hy-potenzi. Stejné změny způsobují ischemie neteritoriální (watershed lesions), když zasahují periventrikulární bílou hmotu.

Hemorhagická demence

Hemorhagické léze, včetně chronického subdurálního hematomu, následků subarachnoideálního krvácení a cerebrálních hematomů (často v rámci amyloidní angiopatie!) mohou být příčinou vaskulární demence.

Jiné mechanismy

Kombinace výše uvedených faktorů a další dosud neznámé příčiny mohou být příčinou vaskulární demence.

EPILEPSIE A JINÁ ZÁCHVATOVÁ ONEMOCNĚNÍ

Z praktického hlediska mají pro neurologa největší význam:

1)
Epilepsie

2)
Narkolepsie a hypersomnie

3)
Paroxysmální vertiginózní stavy

EPILEPSIE

Definice: Epilepsie je chronické mozkové onemocnění různé a nejednotné etiologie. Základním patofysiologickým projevem epilepsie je paroxysmální, recidivující spontánní výboj centrálních neuronů s různými klinickými a elektrofysiologickými projevy. Zvláštní důraz klademe na paroxysmální, chronický, a recidivující ráz projevů.

Jednotlivý záchvat křečí a bezvědomí může být pouhým symptomem určité přechodné poruchy zdravotného stavu a po odstranění příčiny se stav už nikdy nemusí opakovat (“oligoepilepsie”). Takové jednotlivé záchvaty vidíme např. při akutních intoxokacích, po větším vyčerpání, po depleci spánku, po nadměrné konsumpci alkoholu anebo po jiných tělesných anebo duševních excesích. Asi 5% populace prodělává za život 1 epileptický záchvat, který se pak nikdy neopakuje.

Hlavní příčiny epilepsie (Masuhr 1981)

Známá etiologie: 
45%

perinatální požkození 
14%

traumata mozku 

 9%

tumory mozku

 8%

alkoholismus 

 6%

vaskulární


 4% 

encefalitidy

 4%

Neznámá etiologie      55%

Další běžné názvy epilepsie podle příčiny a průběhu:

Sekundární epilepsie: příčina známá, zjistitelná. Primární (idiopatická, kryptogenní) epilepsie: příčina nezjistitelná.

Reziduální epilepsie: epileptické záchvaty jsou projevem proběhlého one-mocnění (traumatu apod.).

Epilepsia tarda: první záchvat po 20. roce života.

Podle převážného výskytu záchvatu v určité denní době známe denní, noč-ní, probouzecí typy epilepsie.

Podle vyvolávajících faktorů pak fotogenní, febrilní aj. typy.

Epidemiologie:

Incidence se pohybuje podle regionálních zvláštností mezi 20-7O případy na 100 000 obyvatel. Zhruba 0,5-1% populace má epilepsii, v ČSFR je zhruba 100 000 epileptiků a ročně přibývá kolem 7000 nových případů.

V patogenezi epileptického procesu hrají úlohu 3 složky:

1.
Epileptické ohnisko: populace centrálních neuronů s chorobnou elektric-kou aktivitou. Jde o nejrůznější fokální patologické procesy na makroskopic-ké, mikroskopické a bunečné ev. molekulární úrovni (poruchy membrán, iontového transportu, hladin neurotransmiterů apod.) 2.Záchvatová pohotovost: určitá úroveň pohotovosti mozku reagovat na vý-boj ohniska epileptickým záchvatem.

3.Epileptogenní podnět: může záchvat vyprovokovat (např. blikavé světlo, alkohol apod.). Často není zjistitelný.

Podle převážné lokalisace epileptického ohniska a šíření epileptické aktivity vidíme samostatně anebo v kombinaci tyto základní paroxysmální poruchy:

1.
Poruchy vědomí

Úplné ztráty vědomí s kompletní amnesií anebo neúplné poruchy vědomí s následnou amnesií parciální. Typ bezvědomí je určen hypersynchronní čin-ností thalamokortikálního okruhu a jeho vztahy k modulačnímu systému tzv.  ascendentní aktivační části RF.

2.
Poruchy psychosenzorické:

Nejsou vždy jednoznačně oddělitelné od výše uvedených kvantitativních po-ruch vědomí. Jde o poruchy emotivity (záchvaty deprese, agrese, nadšení, radosti), záchvatovité poruchy myšlení a vnímání ( dreamy states, dereali-sace, iluze, optické, akustické, čichové, chuťové, tělové elementární a kom-plexní halucinace, pocity levitace, makropsie, mikropsie atd.).

3.
Poruchy motoriky

Křeče tonicko-klonické, myoklonické, záškuby jednotlivých svalů, vibrace svalů. V jiných případech převažuje ztráta svalového tonusu anebo hypoto-nie svalů. Zvlášť u temporálních typů epilepsie pak orofaciální anebo i kom-plexnější pohybové automatismy, ambulatórní stavy, automatismy svlékací, náhlý útěk, běh apod.

4.Poruchy senzitivní

Parestézie a dysestézie různé lokalisace a intenzity, někdy hypestézie.

5.
Vegatativní poruchy

Vasomotorické reakce, zčervenání, blednutí, různé senzace z oblasti břicha (bolesti, křeče).

6.
Elektroencefalografické poruchy

Ložiska, epileptické grafoelementy, difúzní patologické změny atd.

Klasifikace epilepsií podle mezinárodní ligy proti epilepsii

1.
Epilepsie generalisované

2.
Epilepsie fokální či parciální

3.
Epilepsie neklasifikovatelné

I.
Epilepsie generalizovaná (konvulzivní i nekonvulzivní)

A.
Absence

1.
Absence

2.
Atypické absence

B.
Myoklonie

C.
klonické záchvaty

D.
tonické záchvaty

E.
tonicko-klonické záchvaty

F.
atonické záchvaty

II.
Fokální (parciální, lokální) záchvaty 

A.
Jednoduché (elementární)  parciální záchvaty (vědomí zachováno)

1.
s motorickou symptomatikou

2 se somatosenzorickou symptomatikou

3.
s vegetativní symptomatikou

4.
s psychickou symptomatikou

B.
Komplexní parciální záchvaty (s poruchou vědomí)

1.
jednoduchý fokální začátek s následující poruchou vědomí

a)
s fokálními znaky jako A1 až A4

b)
s automatizmy

2.
s poruchou vědomí od začátku záchvatu

a)
pouze s poruchou vědomí

b)
s automatizmy

C.
Parciální záchvaty, přecházející v sekundární generalizované

III.Neklasifikovatelné epileptické záchvaty

Záchvaty, které nemohou být klasifikovány na základě nedostatečnosti nebo neúplnosti údajů nebo je není možné zařadit do výše uvedených kategorií.

Symptomatologie

1.
Epilepsie generalisované

Jde o záchvaty bez fokálního začátku, abnormální výboje se primárně šíří difúzně a oboustranně po celém mozku. Klinicky dochází k poruchám vědo-mí různého trvání a vidíme motorické dysfunkce různého druhu.  Typické EEG nálezy (bilaterální a synchronní)

· spikes (hroty) > 100uV, >15/sec. hlavně u epilepsie typu grand mal (GM)

· bifasické ostré a pomalé vlny (sharp and slow waves) myoklonicko-astatický  petit mal, akinetické záchvaty (Lennox-Gastaut).

· hypsarhythmie (směs ostrých a strmých vln s pomalými vlnami) Westův syn drom, “salaamové křeče”

· komplexy hrotů a vln (spikes and waves 3/sec.) pyknolepsie (absence)

· mnohočetné hroty a pomalé vlny (polyspikes and waves) impulsivní petit mal, myoklonické záchvaty Primárně generalisované záchvaty popisujeme z didaktických důvodů jako záchvaty typu grand mal (isolované anebo v kombinaci s paroxysmy petit mal bez aury) a na paroxysmy věkově vázané (epilepsie typu petit mal).

1.1.
Záchvaty typu grand mal

(generalisované tonicko-klonické křeče, tonické anebo klonické křeče)

Záchvat typu gand mal má 3 hlavní fáze:

1.Tonická fáze (30-60 sekund)

Ztráta vědomí ev. s pádem a současně tonická křeč,flekční a pak extenční s opistotonem. Někdy epileptický výkřik. Krátká apnoe, nereagující mydriáza.  Pak elevace flektovaných rukou.

2.Klonická fáze (1 až 2 minuty)

Záškuby v obličeji, šířící se do celého těla. Pokousání jazyka, pomočení a pokálení.

3.Komatózní fáze (trvání minuty až několik hodin)

Koma přecházející v klidný spánek, někdy pozitivní Babinski.  V postparoxysmálním stadiu může být nemocný zmatený, spavý, má na zá-chvat amnézii. Vzácnější jsou dnes u léčených epileptiků agresivní postpa-roxysmální stavy. Někdy jsou jen tonické křeče, anebo tonické křeče s oje-dinělými myoklonickými záškuby. Zevní příznaky proběhlého záchvatu: po-kousání jazyka, krvácení do sklér, pomoční a pokálení.  Jistý význam má doba výskytu. Záchvaty při probuzení jsou vzácněji podmí-něny patologickým procesem (tumorem, infarktem apod.) než denní a noční paroxysmy. Fokální začátek (aura, fokální křeče) je vždy podezřelý na ložis-kový proces mozku (mozkový tumor a j.).

1.2.
Záchvaty typu petit mal (věkově vázané záchvaty)

· Bleskové, salaamové křeče (BNS), Westův syndrom

Věk: 3. až 8. měsíc. Klinický obraz: serie bleskových myoklonií anebo gene-ralisovaných tonických flekčních křečí (propulzivní petit mal), někdy křízení rukou jako při orientálním pozdravu (salaam aleikum).

· Myoklonicko-astatický (akinetický, atonický) petit mal, Lennox-Gastautův    syndrom

Věk: předškolní, 1. až 6. rok. Klinický obraz: po krátkých myoklonických zá-škubech obličejových svalů anebo krátkém mrkání ztráta svalového tonu a pád. Trvání několik sekund. Těžká psychomotorická degradace.

· Absence (pyknoleptický, retropulzivní petit mal)

Věk: školní věk, hlavně 5. až 7. rok

Prostá absence: “zahledění” s krátkou poruchou vědomí (10-30 sec.)

Komplexní absence: záškuby víček, obličejových svalů, stoče- ní očí vzhůru, 

svírání rukou v pěst

Nakupení záchvatů: pyknolepsie

· Myoklonický, impulsivní petit mal

Věk: Adolescence, 12.-18. rok života

Krátce trvající myoklonické záškuby hlavně obou horních končetin, nemocný upustí předměty. Hlavně ráno, často se opakující.

V dětském věku mají význam tzv. febrilní křeče. Buď jsou ojedinelé (prosté febrilní křeče) anebo prolongované, trvající více než 15 minut. Komplikova-né, prolongované febrilní křeče jsou nejčastější kolem 2. roku života a mají tendenci k rozvoji chronické epilepsie. Zpravidla vidíme familární disposici a perinatální požkození mozku.

Přehled věkově vázaných záchvatů

2.-8. měsíc:

Westův syndrom (salaamové křeče pro-pulzivní petit mal - PM)

Předškolní věk: 

Lennox-Gastautův syndrom (akinetický   PM)

Školní věk: 

Absence (pyknoleptický, retropulzivní PM)





prosté absence





komplikované absence

Adolescence:

Myoklonický PM (impulzivní PM)

Afektivní záchvaty se vyskytují u malých dětí jako odezva na zákazy. Dítě může mít křeče, cyanózu, apnoické pauzy apod.

2.
Epilepsie parciální, fokální (sekundární)

Tyto záchvaty se vyskytují v každém věku, u dospělých však častější než u dětí. Trvání těchto záchvatů je o něco delší než u generalizovaných (3 mi-nuty a někdy více), v EEG vidíme zpravidla ložiskový nález.

2.1.
Elementární parciální záchvaty

Každá aura je vlastně elementárním parciálním záchvatovým projevem.  Podle lokalisace: optické, akustické, vestibulární, čichové, chuťové aury, event. pseudohalucinace.

Někdy vidíme záchvatovité psychické poruchy (smích, strach, depersonali-sace, snové stavy, iluze již viděného, slyšeného, iluze nikdy neviděného ne-slyšeného apod.) a záchvatovité vegetativní poruchy (mydriáza, hypersali-vace, tlak v žaludku, zvracení, hyperhidróza, svírání u srdce, dušnost atd.).  Hlavní skupinou jsou sensitivní a motorické Jacksonské záchvaty, většinou beze ztráty vědomí. Někdy jsou generalizované a pak doprovázené bezvě-domím. Někdy vidíme postparoxysmální přechodné parézy a hemiparézy.  Adverzivní záchvaty vznikají ložiskem ve frontálním laloku. Typické projevy jsou stáčení očí, hlavy a trupu na jednu stranu.

2.2.
Komplexní parciální záchvaty

Základní typy jsou charakterizovány v rozdělení.

Hlavním typem jsou psychomotorické záchvaty anebo podle lokalisace ložis-ka záchvaty temporální.

Většinou předchází aura temporálního laloku: depersonalisace, iluze, strach apod., pseudohalucinace čichové (až unciformní krize) a chuťové. Vlastní záchvat pak začíná krátkým tonickým zvýšením svalového tonu, a po této fázi následují různé motorické projevy: orální automatismy (mlaskání, žvý-kání, olizování, polykání), sterotypní gestikulace, oblékání, svlékání, pohyby z erotické oblasti, někdy i složitější pohybové automatismy.  Typickým EEG korelátem jsou ložiskové nálezy z oblasti temporálního lalo-ku.

2.3.
Sekundárně generalizované parciální záchvaty

Jde o typické záchvaty typu grand mal s úvodní aurou a někdy s prodromy. 

Někdy postparoxysmální Toddovy parézy.

Status epilepticus

U všech typů epilepsie se může vyvinout status epilepticus. O epileptickém statu mluvíme např. tehdy, kdy nemocný prodělá za 1 hodinu 2 velké zá-chvaty a mezi ními se neprobere k vědomí.

Epileptický status záchvatů grand mal:

Na rozdíl od stavů s nakupením záchvatů není nemocný při epileptickém statu záchvatů grand mal mezi paroxysmy orientován.

Status petit mal:

Trvá někdy hodiny až dny, je chybně považován za stav zmatenosti.

Status psychomotoricus:

Kolisající stavy obnubilace s různými automatismy

Status elementárních fokálních záchvatů a epilepsia partialis continua Ko-ževnikov:

Trvání někdy velmi dlouhé, přesto chybí ztráta vědomí.  Hlavní příčiny epileptických statů: porušení antiepileptického režimu, zvl.  pak náhlé vynechání léků, konzumace alkoholu, interkurentní onemocnění atd.

Léčba status epilepticus

Nejlépe umístíme nemocného na jednotku intenzivní péče, kde zajistíme centrální žilu. Velmi důležitá je úprava vnitřního prostředí. Musíme vždy po-čítat s nutností  umělé ventilace. Jde vždy o život ohrožující stav. Letalita je i dnes 5-10%!

U epileptického statu grand mal podáváme iniciálně Diazepam 10 - 20  mg i.v. ( u dětí 5mg i.v. anebo reaktálně např. Stesolid), možno opakovat do 10 minut. Neni-li tato léčba účinná, aplikujeme parenterálně hydantoinát (např.  Epanutin 250mg i.v. anebo v infúzi (750mg ve fyziologickém roztoku, 30-50 kapek za minutu, t.j. asi 125mg za 1 hodinu). Alternativně přichází v úvahu např. Thiobarbital  anebo Pentobarbital i.v.

Status fokální a status petit mal: Diazepam i.v., ev. opakovaně, alternativně Clonazepam (Rivotril) i.v. U dětí rektální aplikace.

LÉČBA EPILEPSIÍ

Vždy se snažíme o monotherapii, v poslední době se osvědčují retardované preparáty (např. Neurotop retard). Není-li úspěšná, podáváme buď alterna-tivní antiepileptikum 2. volby anebo zahájíme kombinovanou léčbu. Léčba je upravována podle záchvatového kalendáře, ev. EEG nálezu a především podle hladin antiepileptik v seru. Koncentrace antiepileptik zjišťujeme buď průběžně anebo lépe bezprostředně po záchvatu a před další medikací.  Důležitá je znalost interakcí antiepileptik. Sabril, Lamictal anebo Felbamát jsou velmi účinné preparáty, které použiváme především u jinou léčbou ne-zvládnutelných záchvatů.

Léčba začíná vždy malou dávkou, postupně dosahujeme ideální sérové kon-centrace. Nikdy nevysazujeme antiepileptika náhle a najednou, vždy po-stupně. Hrozí status epilepticus!! Nejlépe začínáme večerní dávkou retardo-vaného antiepileptika.

Účinné sérové hladiny hlavních antiepileptik 

Účinná látka 
  firemní  název 


hladina Ţg/ml

Carbamazepin 
  Biston, Tegretol, Neurotop

5-10




  Timonil

Clonazepam
   Rivotril 



 
0,02-0,06

Ethosuxamid
  Suxilep




40-100

Phenobarbital
  Hysteps, Phenobarbital

15-40

Diphenylhydantoin  Sodanton, Epanutin, Epilan D
15-25

Primidon

  Lepsiral, Majsolin 

 
5-15

Valproát

  Everiden, Depakin Chrono 
60-100

kyselina valproová Convulex 

Příliš velké dávky antiepileptik vedou k intoxikaci (nystagmus, vertigo, ata-xie, poruchy vědomí atd.).

Narkolepsie

Tato vzácnější nosologická jednotka se řadí k záchvatovým onemocněním.  Charakterizuje ji paroxysmálně probíhající porucha rytmu spánku a bdění, kterou neprovázejí poruchy vědomí ani křečové stavy, a u níž nedochází ke změně bioelektrické aktivity mozku.

Jméno dal nemoci roku 1880 J. B. E. Gélineau, klinický obraz afekce však byl znám již mnohem dříve (1672 T. Willis).

Loewenfeld byl první (1902), kdo upozornil na souvislost mezi atakami spánku a dočasným ochrnutím muskulatury v závislosti na afektu. Incidence kolísá dle různých statistik mezi 0.02 - 0.1 % veškeré populace. Patomorfo-logický substrát není znám.

O genezi narkolepsie neexistují dosud spolehlivé údaje. Všeobecně se při-pouští význam dědičného faktoru (postižení více členů rodiny, častý výskyt u jednovaječných dvojčat). Ačkoliv typ přenosu nebyl dosud s jistotou pro-kázán, asociace s HLA-DR2 antigenem nasvědčuje geneticky podmíněné vnímavosti.

Onemocnění se začíná manifestovat v pozdním dětství, adolescenci či v časném dospělém věku. V 90 % se první příznaky nemoci objeví do 25 let věku. Je prevalence postižení mužského pohlaví. Afekce je nevyléčitelná, vznikne-li jednou onemocnění, trvá po celý život, jeho projevy však ve vyš-ším věku bývají mírnější.

A. U klasické-essenciální formy lze zaznamenat hlavní symptomovou  tet-rádu:

1. Záchvaty neodolatelného spánku.

2. Záchvaty kataplektické.

3. Spánkovou obrnu.

4. Hypnagogní halucinace.

První ze symptomů je konstantním znakem a objevuje se téměř pravidelně jako iniciální příznak nemoci. Jde o ataky nepřemožitelného spánku, zasti-hující nemocné zcela náhle a opakovaně během dne, někdy při tělesné in-aktivitě, často však v průběhu i velmi náročné fyzické či duševní činnosti.  Jednotlivé záchvaty spánku trvají kolem 10-15 minut, jen zřídkakdy déle. Po procitnutí bývají nemocní čilí až do doby, kdy jsou přemoženi další atakou imperativního spánku. Výjimečně se zdaří za cenu značného úsilí spánek přemoci, často však rezultuje následná celková nevolnost a bolesti hlavy.  Ne zřídka, zvláště při delším trvání nemoci, se přidružují i záchvaty kata-plexie. Představují náhlou ztrátu svalového tonu, zejména v oblasti svalstva obličeje, šíje, stehna nebo paže. Jen výjimečně je postiženo veškeré kos-terní svalstvo. Hybnost zevních očních svalů je vždy uchována. V atace mo-hou vyhasínat EMG potenciály a rr. šlachové + okosticové. Záchvaty kata-plexie jsou pravidelně vyvolány afektem či náhlým hnutím mysli (smích, na-pjaté očekávání apod.), jen výjimečně přicházejí spontánně, bez zjistitelné-ho zevního podnětu (5 %). Jejich trvání je krátké, zpravidla jen několik se-kund až 1-2 minuty, vědomí při nich není porušeno a odeznívají bez násled-ků. Zcela ojedinělou situací je status kataplexicus s výskytem mnoha zá-chvatů během jednoho dne.

Spánková obrna se manifestuje při usínání nebo probouzení. Jde o náhlou ztrátu volní hybnosti často se současnými rychlými pohyby očních bulbů ja-ko ve spánku REM. Postižení jsou plně bdělí, avšak neschopni pohybu. Stav lze přerušit zevním podnětem - oslovením, lehkým dotykem a pod. Jinak odeznívá spontánně po několika sekundách či minutách, bez následku.  Hypnagogní halucinace představují fenomén, přicházející při usínání (vý-jimečně při probouzení), při němž postižený je somaticky bdělý, avšak sti-žen částečným útlumem v psychické sféře. Dosud nespí, ale již prožívá sno-vé představy. Většinou jde o pseudohalucinace, k nimž dotyčný zaujímá kri-tický postoj. Jako i u předchozích dvou symptomů jedná se i v případě hyp-nagogních halucicnací nejspíše o izolovaný fenomén paradoxního spánku - o fázi snů. Tuto domněnku podporuje i EEG nález desynchronizace.  Spánková obrna a hypnagogní halucinace se vyskytují asi u jedné čtvrtiny až poloviny nemocných narkolepsií. Kompletní tetráda přichází u 10 % všech postižených a rovněž asi 10 % narkoleptiků nemá v klinickém obraze žádný z přidružených fenomenů - “ independent narcolepsy”.  Zatímco kataplexie je pro narkolepsii patognostická, hypnagogní halucinace a spánková obrna se často vyskytují i jako fenomeny zcela samostatné.  Klinický obraz narkolepsie doplňují často přidružené poruchy vegetativního a endokrinního systému (obezity, akrocyanosa, hyperhidrosis a pod.).  B. Od klasické essenciální narkolepsie nutno přísně odlišovat formy sekun-dární, s y m p t o m a t i c k é. I u nich mohou přicházet všechny zmíněné narkoleptické projevy. Avšak na rozdíl od idiopathických forem, kde se předpokládají jen funkční, často konstitučně podmíněné poruchy struktur, regulujících spánek a bdění, jsou narkolepsie sekundární organicky podmí-něné (léze vaskulární, zánětlivé, neoplasmatické, traumatické a pod.).  V therapii narkolepsie nutno diferencovat dle klinického obrazu. U sympto-matických forem je na místě především léčba základního onemocnění. U samostatné narkolepsie essenciální přichází v úvahu therapie sympatikomi-metiky. Lépe se osvědčují centrální stimulancia, z nichž methylphenidate je mnohými považován za lék první volby. Jeho efekt nastupuje záhy, vedlejší účinky jsou zanedbatelné. S výhodou lze užít i amphetamine resp. metam-phetamine.

K léčbě kataplexie, spánkové obrny a hypnagogních halucinací je vhodný Imipramine, inhibitory MAO.

Vcelku však léčba narkolepsie uspokojivá dosud není. Kauzální therapie ne-existuje. Na některá stimulancia vzniká po měsících tolerance a navíc chro-nické užívání může vést ke zvýšení hladiny katecholaminů, a tím přispět k rozvoji hypertenze.

Proto jsou žádoucí i další doplňující opatření: fyzikální therapie, úprava za-městnání a pod. Obecně se doporučuje umožnit nemocnému narkolepsií krátké denní zdřímnutí 1-2x i během pracovní směny, což často velmi příz-nivě ovlivní pacientův stav a prodlouží periody bdělosti mezi jednotlivými spánkovými atakami. Důležitá je dále volba vhodného zaměstnání: vyloučení jednotvárné práce, eliminace směnného provozu a zajištění takových pra-covních podmínek, za nichž by i v případě náhlého usnutí nemohlo dojít ke zranění nemocného či kohokoliv z jeho okolí. Je tedy, stejně jako u jiných záchvatových stavů, zakázána práce ve výškách, u vodních hladin, u běží-cích strojů atp. Nemocní narkolepsií jsou vyloučeni z možnosti řídit motoro-vé vozidlo. 

Paroxysmální vertiginózní stavy

M. Méniére

Definice:

Jde o recidivující náhlé ataky intenzivního vertiga, trvající minuty až hodiny, během kterých nemocný není schopen stoje a chůze. Ataky jsou doprováze-ny nauseou, zvracením, tinnitem, snížením sluchu a někdy pocitem tlaku v uchu. Někdy pozorujeme anxiozitu, prostorovou desorientaci, hyperhydrózu, průjem, bradykardii.

Lermoyezův syndrom: napřed ztráta sluchu a tinnitus, pak intenzivní vertigo a následné zlepšení sluchu.

Etiopatogenéza:

Etiopatogenéza Meniérovy choroby není do detailu známa. Bylo zjištěno, že dochází k jednostranné dilataci endolymfytického systému (endylymfatický hydrops). Endolymfa přestupuje do perilymfatického prostoru, kde vznikne toxický přebytek kaliových iontů a depolarisace vestibulárních a kochleár-ních nervových zakončení. Jiné hypotézy předpokládají poruchy mikrocirku-lace, chybnou produkci endolymfy, větší produkci katecholaminů apod..

Léčba:

Neuroleptika, antivertiginosa (Torecan), vasoaktivní léčba, ev. MgSO4, infú-ze s Cavintonem apod. Zákaz nikotinu  a  alkoholu!

Benigní poziční vertigo:

Jde o náhlou, paroxysmální závrať po změně polohy hlavy  anebo v určité poloze hlavy. Záchvaty jsou krátkého trvání, opakují se často denně až ně-kolik týdnů a jsou následovány dlouhodobou remisí. Sluch je v záchvatu vždy normální.

Vestibulární neuronitida (akutní labyrintitida)

Jde o akutní stavy vertiga s nystagmem (pomalá složka k abnormálnímu uchu!) s nauzeou a zvracením. Chybí poruchy sluchu a není tinnitus. Posti-žené ucho se pozná podle pocitu plnosti, tlaku v uchu. Často zjistíme viro-vou nasofaryngitidu. Spontánní úprava během 1-3 týdnů.

Toxická labyrintitis

Celá řada běžných léků může způsobovat vertigo.

Posttraumatické vertigo

Hlavně v důsledku fraktur kosti skalní.

Neurinom akustiku

Chybí záchvaty vertiga, převažuje hypakúza pro vyšší frekvence. 

Vertebrobazilární insuficience:

Je obtížně rozlišitelná od jiných příčin vertiga. Ale často vidíme současně diplopii, drop-attacks, ložiskové příznaky (alternující hemiplegie, kvadru-spastické syndromy)

Subclavian steal syndrome

Akutní vertigo s ataxií a nejistotou se vyskytují při námaze postižené horní končetiny.

Wallenbergův syndrom (infarkt laterální oblongaty)

Typické jsou akutní vertigo s nauzeou, zvracením, nystagmem. Současně však vidíme ataxii, Hornerův syndrom, alternující poruchy citlivosti pro bo-lest, teplo a chlad, dysfagii, škytání. Nejsou poruchy hybnosti končetin!

EXPANZIVNÍ PROCESY CENTRÁLNÍ NERVOVÉ SOUSTAVY

Etiologicky přicházejí v úvahu neoplastické procesy a abscesy mozku a mí-chy.

Neoplastické procesy mohou postihnout CNS 3 způsoby:

1) Ve zhruba 80% jako primární nádory mozku, míchy a okolních struktur (meningy, cévy, skelet).

2) Ve zhruba 20% jako metastatické procesy z neoplastických procesů loka-

lizovaných kdekoliv jinde

3) Jako paraneoplastické procesy

I.Nádory mozku

Histopatologie

Histogenetické dělení mozkových nádorů  (Zülch, 1986)

Výchozí tkáň    
        Druh nádoru

neuronální buňky 
gangliocytomy,  gangliogliomy, neuroblastomy, reti-

noblastomy

paraneurální buňky     gliomy 

oligodendrozyty 
        oligodendrogliom

astrocyty         
        astrocytomy,  polycytické astrocytomy

ependym             
ependymomy,  subependymomy,  papilomy plexů

embryonální tkáň 
glioblastomy,  gliomatosis,  medulloblastomy

epifýza


pinealocytomy,  pinealoblastomy

nervové pochvy 
         neurinomy,  neurofibromy 

lymforetikulární buňky primární maligní lymfomy   

epitél cév 

        hemanbgioblastomy

zárodeční buňky
germinomy,  teratomy

ektopická tkáň
kraniofaryngeomy, epidermoidy, dermoidy, koloidní 

cysty, choristomy, hamartomy

hypofýza 

         adenomy a karcinómy hypofýzy

Pro tumory  mozku neplatí kriteria malignity, používaná u jiných tumorů.  Např. i histologicky benigní  nádor mozku může v uzavřeném prostoru lebky působit expanzivně a  svou lokalisaci představovat  neoperabilní  a pro-gnosticky nepříznivý novotvar. 

Jednotlivé druhy mozkových nádorů  se převážně manifestují  v urči-tých věkových skupinách:

· Do  20 let věku: meduloblastomy, piloidní astrocytomy, ependymomy, papilomy plexů, gliomy kmene  a mezimozku, pinealomy, kraniofaryngeomy, teratomy a germinomy.

· Od  2O. do  5O. roku věku:  gliomy hemisfér a hemangioblastomy 

· Nad 5O let věku: glioblastomy, meningeomy, neurinomy a  adenomy hypofýzy.

Obecná symptomatologie mozkových nádorů

Zvláštností mozkových nádorů je, že jen velmi vzácně metastazují mimo in-trakraniální prostor a že rostou v ohraničeném prostoru lebky, kde je pouze  10% rezervních prostorů. Postupným vyplněním a vyčerpáním rezervních prostorů vznikne nitrolební hypertenze a dalším růstem intrakraniálních ná-dorů dochází sekundárně k poruchám likvorové dynamiky a vznikají lokální či celkové poruchy cirkulace. Poruchy metabolismu buněk jsou příčinou cy-totoxického edému, poruchy hematoencefalické bariery způsobují vznik va-zogenního edému a v určitém stadiu dochází k dekompensaci intrakraniál-ních tlakových poměrů s tvorbou život ohrožujících tlakových kuželů (tempo-rální, tonsilární, tentoriální atd.).

Celkové a zpočátku nespecifické příznaky mozkových nádorů jsou důsled-kem postupně narůstající nitrolební hypertenze. Nemocní mají bolesti hlavy, často s ranním maximem, zvrací většinou bez předchozí nevolnosti, udávají pocity celkové nejistoty a závrativosti. Především u frontálních a temporál-ních nádorů pozorujeme zpočátku větší dráždivost a afektivní labilitu, poz-ději pak výraznější psychoorganické syndromy s agitovaností anebo naopak s celkovým psychomotorickým  útlumem. Objektivními příznaky nitrolební hypertenze jsou bradykardie a městnání na očním pozadí.  Na nativních snímcích lebky vidíme tlakové změny na lebečních kostech a zvláště na  sedle. O růstu nitrolebního nádoru se zvětšením jedné mozkové hemisféry nás informuje posun glandulae pinealis (v případě jeji kalcifika-ce).  

Ložiskové příznaky jsou především závislé na lokalisaci, objemu, způsobu a rychlosti růstu  nádoru. Kromě lokálního působení je třeba brát v úvahu možnost funkčních poruch vzdálenějších struktur následkem edému a maso-vých posunů (herniací).

Přehled základních ložiskových příznaků podle lokalizace nádoru (Gil-roy 1990)

Lokalizace léze 

příznaky

prefrontálně

frontální psychosyndrom, pseudocerebelární syndrom

okohybné pole front.
deviace bulbů na stranu léze

gyrus precentralis
Jacksonské motorické záchvaty, hemiparéza 

operculum a okolí 
expresivní afázie

postcentrální oblast
Jacksonské senzitivní záchvaty, hemihypestézie

parasagitální oblast
spastická paraparéza dolních končetin, poruchy mik-

ce

parietální lalok

taktilní agnózie, astereognózie, Gerstmannův syn-

drom, autotopagnózie, asomatognózie

temporoparietální 

pomezí
                percepční afázie (Wernickeova afázie)

temporální lalok

psychomotorické záchvaty, hemianopsie kontralate-

rální

uncus gyri hippocampi
unciformní krize

corpus callosum

apraxie a agrafie nedominantní ruky

čichová rýha

homolaterální anosmie a atrofie optiku, kontralaterál-

ně městnavá papila (Foster-Kennedyho syndrom) 

n. opticus


amauróza, atrofie optiku

chiasma

nerovnoměrné bitemporální poruchy zorného pole, 

atrofie optiku

capsula interna

kontralaterální hemiparéza, hemihypestézie, hemia-

nopsie

mesencefalon

včasný obstrukční hydrocefalus, Weberův syndrom, 

poruchy vertikálních pohledů, akinetický mutismus

pons



Millard-Gublerův či Fovillův syndrom, homolaterální 





mozečková ataxie, locked-in syndrom

mozečková hemisféra
homolaterální neocerebelární syndrom

střední část mozečku 
včasný hydrocefalus, cerebellar fits

4. komora


kvadruspasticita

mostomozečkový kout
hypakúza, tinnitus, vestibulocerebelární syndrom, pe-

riferní paréza n.facialis, neuralgie trigeminu, dysar-

trie, dysfagie

bazální ganglia

kontralaterální choreatické, atetoidní, balistické, hy-

perkinézy, dystonie

glandula pinealis
obrna pohledu vzhůru (Parinaudův syndrom), včasný 





obstrukční hydrocefalus, pupilární poruchy

okcipitální lalok

elementární parciální záchvaty s visuálními fenomé-

ny, kontralaterální hemianopsie s uchováním maku-

lárního vidění

hypothalamus, 

hypofýza


diencefalické syndromy, pubertas praecox u dětí, im-





potence, amenorrhoea, diabetes insipidus, kachexie

Epileptické záchvaty má každý třetí nemocný s mozkovým nádorem a u ¼ případů je epileptický  záchvat prvním příznakem ložiskové léze mozku. U některých nitrolebních nádorů (meningeomy, oligodendrogliomy) předcházejí epileptické záchvaty dokonce několik let jiným ložiskovým příznakům. První epileptické záchvaty  po 2O. roce života jsou vždy zvlášť podezřelé na ná-dorový původ  (“epilepsia tarda”).

Typ záchvatu někdy poukazuje na lokalisaci nádoru: Záchvaty typu grand mal jsou časté u benigních nádorů frontální lokalizace, záchvaty parciální s komplexní symptomatikou poukazují na pravděpodobnost temporální lokali-sace tumoru, fokální záchvaty Jacksonského typu poukazují na kortikální fronto-parietální lokalizaci  nádoru. 

Diagnostika mozkových nádorů

EEG  nemá v současné době rozhodující význam. Vidíme obyčejně těžké ložiskové nálezy podle lokalizace nádoru. Lokalizační význam však není jednoznačný. V pokročilých případech pozorujeme difúzně patologické nále-zy a u nitrolební hypertenze tlakové změny (oboustranná frontální intermi-tentní rytmická delta aktivita - FIRDA).

Nativní rentgenové snímky odhalují déle trvající nitrolební hypertenzi zvláště u děti (obláčkovitá lebka a někdy dehiscence švů). Vidíme dekalci-nace dorza sedla a jeho rozšíření, posuny gl. pinealis,  kalcifikace (menin-geomy, oligodendrogliomy, angiomy,  tuberózní  skleróza),  hyperostózy  (meningeomy  křídel kosti klínové). Kostní eroze způsobují rozšíření porus  acusticus internus u  neurinomů akustiku, rozšíření canalis opticus u  tumo-rů n. opticus. Destrukce až balónovité rozšíření sedla jsou typické pro tumo-ry hypofýzy.

Rozhodující diagnostický význam mají CT a NMR (viz odstavec o zobrazo-vacích metodách). Od velikosti 1-2  cm je možný průkaz pomoci CT  v 90% mozkových nádorů. Diagnóza druhu nádoru se daří v 80%. NMR prokazuje tumory dříve než CT a má zvláštní význam u menších tumorů (např. mosto-mozečkového koutu a tumorů paraselárních).

Angiografické vyšetření nitrolebních cév  neztratilo svůj význam u cévních malformací a tumorů, slouží m.j. průkazu přitokových  a odtokových cév u meningeomů, prokazuje dislokaci cév při masovém posunu. V současné do-bě se angiografie mozkových cév provádí metodou digitální subtrakce.  Likvor: Nálezy likvorové prokazují poruchy hematoencefalické bariéry. Důle-žitý je přímý průkaz  nádorových buněk u některých neoplastických procesů leptomeningeální karcinóza apod.).

Vždy máme snahu co nejvíce zjistit neinvazivními metodami, teprve při ne-jasnostech a v  rámci požadavku neurochirurga použiváme metod invaziv-ních.

Léčba mozkových nádorů

Chirurgická léčba má za cíl co nejradikálnější odstranění nádoru. Komplet-nost resekce je však omezená rizikem  pooperačních neurologických ložis-kových příznaků, které je zvlášť vysoké u tumorů dominantní hemisféry. Při projevech herniace a většího edému je prvním krokem snižování nitrolební-ho tlaku a operace se provádí odloženě. Při rozhodování hrají úlohu lokali-zace, biologická povaha nádoru a celkový stav nemocného.  Actinotherapie  má  být  cílená  a vždy se před ozařováním pokusíme o přesnou druhovou diagnostiku, popř. i stereotaktickou biopsií. Ozařují se na ozařování citlivé maligní tumory, eventuálně a semibenigní tumory nepří-stupné resekcí.  Někdy se zavádí radionuklidy  stereotakticky. Účinnost ak-tinotherapie má být kontrolována  CT vyšetřením. Neúčinná léčba má být přerušena pro možnost zbytečných komplikací (edém mozku, trvalá nekro-tická požkození i zdravé tkáně, ischemie atd.)

Účinnost chemotherapie je  závislá na stavu hematoencefalické bariéry  a a provádí se pouze při prokázané citlivosti nádoru. Hrozí vždy nebezpečí de-prese krvetvorby a pozdní leukoencefalopatie  s  periventrikulární  demyeli-nisací (rozvoj  spastických  paréz,  extrapyramidových  poruch, ataxie a de-mence).

Významná je antiedématózní léčba pre - a postoperační. Podáváme osmo-therapeutika (Mannitol  20%,  Sorbit  40%,  glycerin  10%) v rychlých infú-zích. Při poruše hematoencefalické  bariéry u maligních tumorů  s vasogen-ním  edémem se  osvědčuje léčba kortikosteroidy. Zvlášť účinný je dexa-mathazon  iniciálně  40mg a více intravenózně jako bolus a  pak dále v 4 hodinových intervalech (např. 8mg i.v.) se snižováním dávky podle konkrét-ního průběhu. Současně se osvědčuje aplikace diuretik (např. Furosemid  20-40mg a více denně). Vždy dbáme na udržování iontové rovnováhy. Při nesprávné a dlouhodobé léčbě hrozí rebound efekt se zhoršením edému mozku.

Speciální diagnostika jednotlivých mozkových nádorů

Neuronální tumory

Vzácně vidíme gangliocytomy, gangliogliomy. Tvoří cysty, kalcifikace. Ma-nifestace před 3O. rokem  života, většinou epileptickými záchvaty. Vysoce maligní jsou retinoblastomy dětského věku (do 5ti let), které metastazují i extrakraniálně.

Gliomy

· Oligodendrogliomy

Rostou v hemisférách, houbovitě směrem ke kortexu a k meningám. U mla-dých jedinců v thalamu a mozkovém kmeni. Poměrně časté jsou kalcifikace.  V klinickém obraze vidíme iniciálně velmi často epileptické záchvaty. Po  operaci často  recidivují, jsou necitlivé na aktinotherapii.

? Astrocytomy

Rostou pomalu, ale existují i méně diferencované formy a přechody k malig-ním formám. Jsou někdy cystické. Lokalizace hlavně frontálně, méně často parietálně, temporálně a v bazálních gangliích, kam mohou i prorůstat. Kli-nicky se projevují podle lokalizace. Často pozorujeme psychosyndromy a ve skoro 50%  epileptické  záchvaty.  Při příznivé lokalizaci je radikální extir-pace často úspěšná.

Piloidní (pilocystické) astrocytomy (spongioblastomy) Jde o nejčastější tumory zadní jámy lební v dětském věku. Jsou to nádory benigní, většinou cystické a kalcifikované a vycházejí nějčastější  z mozeč-kových hemisfér či z vermisu mozečku. Další lokalizace jsou periventrikulár-ně a ve střední čáře. Klinický obraz  podle lokalisace. Většinou vidíme inici-álně jednostranné neocerebelární syndromy s následným syndromem nitro-lební hypertenze. Radikální operací lze docílit praktické výléčení.

· Gliomy optiku

Je to tumor  dětského věku, v podstatě  benigní astrocytom. Způsobuje však poruchy visu s atrofií optiku a při  růstu  do orbity  exoftalmus. Léčebně se provádí enukleace oka s odstraněním nádorových mas.

· Ependymomy

Jsou to nádory děti a  mladistvých. Jde o kalcifikované, cystické tumory , prorůstající  do mozkových komor (hlavně 4. komory) a okolní mozkové tká-ně. Včasný rozvoj obstrukčního hydrocefalu a nitrolební hypertenzí. U ma-lignějších forem je poměrně častým nálezem přítomnost nádorových  buněk  v  likvoru.  Jsou  citlivé  na ozařování.

· Papilomy plexů

Tyto nádory způsobují hypersekreční hydrocefalus. Průkaz intrakomorového kontrastního tumoru pomocí  CT. Léčba je chirurgická s úspěšností podle lokalizace.

Embryonální tumory

? Multiformní glioblastomy

Histologicky se  mluví o embryonálních mesodermálních tumorech anebo o dediferencovaných gliomech (Astrocytom IV). Jednoznačné určení hlavního podílu některé složky neuroglie nebývá možné. Rostou v bílé hmotě hemi-sfér, často postihují corpus callosum (motýlovitý glioblastom), jsou ale loka-lizovány rovněž v oblasti mozkového kmene, v thalamu a mozečku. Přiznač-né je znovutvoření cév, výskyt nekróz a někdy dochází ke krvácení do tumo-ru. Typické jsou masivní peritumorální edémy a rychlý rozvoj nitrolební hy-pertenze. Multiformní glioblastómy se manifestují spíše ložiskovou sympto-matikou než epileptickými záchvaty. Angiograficky jsou patrné rozsáhlé pa-tologické neovaskularisace, zřetelné dislokace cév. V CT pozorujeme is-odenzní nepravidelné útvary s centrální  hypodenzitou (nekróza), po aplikaci kontrastní látky  je typický nepravidelný, homogenní kruhovitý lem, výrazný okolní edém a někdy (15%) kalcifikace a hemorhagie. Magnetická rezonance je nejcitlivější technikou k přesnému určení rozsahu tohoto nádoru. Objem nádoru v MR je obyčejně větší než v CT. Prognóza je infaustní. Ani nejin-tenzivnější kombinovaná therapie (dekomprese, aktinoterapie a chemotera-pie)  prakticky  neovlivní  průběh a střední doba přežívání je při intenzivní léčbě kolem 12 měsíců.

? Medulloblastomy

Rostou ze stropu  4. komory do vermisu a  pak do hemisfér mozečku. Jde o  nejmalignější intrakraniální tumor dětského věku. Klinicky pozorujeme včas-ný  hydrocefalus s nitrolební  hypertenzí a paleocerebelární syndromy. Mag-netická rezonance diagnosticky výrazně převyšuje CT a typickým nálezem je tumorová masa v zadní jámě lební, deformující 4. komoru. Tento nádor má tendenci prorůstat do likvorových cest a často nalézáme tumorové  buňky  v likvoru.  Léčba má být komplexní. Úplná resekce nebývá možná. Často je nutná ventrikulární drenážní operace. Po operaci se zbytky nádoru ozařují a provádí se chemoterapie  vincristinem, BCNU a methotrexatem. Při takto intenzivní komplexní léčbě je šance přežívání až 10 let u 40-50% nemoc-ných.

Tumory glandula pinealis

Z parenchymu glandula pinealis vycházejí pinealocytomy a  pinealoblasto-my. Jiné nádory této krajiny jsou patologicky germinomy, teratomy, gliomy, cysty. Klinicky pozorujeme příznaky hydrocefalu s nitrolební hypertenzí, parézy vertikálního pohledu (Parinaudův syndrom), pupilární poruchy, nys-tagmus, někdy mozečkové příznaky a kvadruspasticitu. V nativním rentgenu vidíme kalcifikace epifýzy. V CT a hlavně MR se zobrazuje vztah tohoto ná-doru k okolním strukturám. Bývá rozšířená 3. mozková komora. Léčba podle druhu nádoru, nejlépe kombinace resekce s aktino- a chemoterapií. Větši-nou je nutná ventrikulární  šantová operace.

Koloidní cysty 3. mozkové komory

Jde o benigní, cystické tumory přední části 3. komory. Tyto nádory jsou pří-činou intermitentní obstrukce Foramen Monroi. Klinickým projevem jsou in-termitentní bifrontální bolesti hlavy, které jsou mírnější vsedě a intenzivní vleže. Mohou být příčinou náhlého komatu a náhlé smrti. Léčbou volby jsou likvorové shunty a pokud možno chirurgická resekce.

Hemangioblastomy mozečku

Benigní, cystické, vaskularizované benigní nádory endotélu kapilár. Často vidíme současně polycytémii. V klinickém obrazu ataxie, vertigo, bolesti hla-vy, projevy nitrolební hypertenze. V 10% jsou součástí Hippel-Lindauova syndromu (mozečkový hemangioblastom, retinální angiomatóza, renální a pankreatické cysty, karcinomy ledvin). Léčbou volby je kompletní chirurgické resekce.

Neurinomy (Schwannomy)

Jde o benigní, většinou opouzdřené nádory, vyrůstající z Schwannových bu-něk nervové porchvy. Více než  50% neurinomů vychází z vestibulární  části VIII. mozkového nervu (neurinom akustiku) a tvoří nejčastější tumor mosto-mozečkového koutu. Vzácnější jsou neurinomy n. trigeminus.  Neurinom akustiku roste  napřed  často pouze intrakanalikulárně, až později se šíří do mostomozečkového koutu až k mozkovému kmeni. Důležitá je proto včasná diagnostika ve stadiu, kdy je možná resekce nádoru bez pož-kození n. facialis.

Ve včasném stadiu dominuje lehká porucha sluchu, někdy s tinnitem a verti-ginózními potížemi a s nystagmem. Bývají vyšší bílkoviny v likvoru.  V dalším průběhu  se přidruží příznaky z požkození n. facialisu  (prognostic-ky pozdní stadium!) a objevují se příznaky komprese n. trigeminus a okol-ních kmenových a mozečkových struktur (bulbarni syndromy, alternujici he-miparézy, hemihypestézie, mozečková ataxie). Později pozorujeme i dysfo-nie, dysartrie a dysfagie.

Pro včasnou diagnózu je důležité pečlivé klinické vyšetření sluchu a vesti-bulárních funkcí. Významné je vyšetření kmenových (akustických) evokova-ných potenciálů, kde chybí vlna I. Na nativních rentgenových snímcích s to-mografií zjišťujeme rozšíření meatus acusticus internus. Opět nejcennější diagnostickou metodou je NMR, kde při snímání v různých rovinách dia-gnostikujeme i malé intrakanalikulární neurinomy. 

Léčba spočívá v chirurgické resekci, pokud možno s ušetřením n. facialis.  Oboustranné neurinomy akustiku jsou součástí centrální neurofibromatózy 2 (NF 2), která je podmíněna defektem chromozómu 22. Jde o autosomálně-dominantní dědičné onemocnění. Oproti periferní neurofibromatózy 1 (NF 1, dříve Morbus Recklinghausen), která je podmíněna defektem chromozómu 17, jsou kožní projevy  (kožní neurofibromy,  kožní skrvny barvy bílé kávy-Café au lait ) u centrální formy vzácné.

Meningeomy

Jde o benigní, pomalu rostoucí nádory meningeálních buněk. Tvoří 10% všech nitrolebních nádorů. Kromě opouzdřených kulovitých meningeomů po-zorujeme někdy i ploché nádory, roustoucí podél mening (“meningeoma en plaque”). Poměrně často dochází ke kalcifikacím (30-60%). Někdy jsou me-ningeomy vícečetné (meningeomatosis cerebri).

Meningeomy jsou nádory středního a vyššího věku (40-60 let) a postihuji častěji ženy. Hlavní  lokalisace meningeomů: konvexita, parasagitálně, falx, tentorium, sulcus olphactorius, tuberculum sellae a paraselárně, křídla kosti klínové (mediální a laterální varianta),  mostomozečkový kout, týlní otvor.  Diagnosticky vidíme na nativních snímcích lokální eroze kostní anebo hy-perostózy, kalcifikace.  V CT a MR se zobrazují dobře ohraničené homogen-ní útvary blízko kosti anebo se vztahem ke falxu, tentoriu apod. V 30% mají nízkou denzitu a zobrazují se lépe po podávání kontrastní látky.  K určení přivodných a odvodných cév je často nutná předoperační angiografie. Léčba spočívá v totální resekci tumoru včetně pouzdra. V některých případech však lokalizace nádoru nedovoluje kompletní odstranění.

Kraniofaryngeomy

Tento druh nádorů pozorujeme větsinou  u  děti  a  mladistvých. Jde o solid-ní a cystické nádory s kalcifikacemi. Častý je supraselární růst, v klinickém obrazu dominují poruchy perimetru, hormonální poruchy, obstrukce foramen Monroi.

Adenomy a adenokarcinomy hypofysy

Rozlišujeme mikroadenomy (menší než 10 mm) a makroadenomy. Endokri-nologicky je dělíme na sekreční a nesekreční adenomy. Obecným klinickým projevem jsou bitemporální hemianopsie.

1. Tzv. eosinofilní adenomy produkují růstový hormon (somatotropin) a hlavním klinickým projevem je gigantismus před pubertou, akromegalie po pubertě. Někdy převažuje porucha glykoregulace, často vidíme současně syndromy karpálního tunelu. V rentgenovém obrazu  balonovité sedlo.  2. Tzv. basofilni adenomy produkují  ACTH. Klinicky dominuje Cushingova choroba: obezita, hypertenze, striae, glykosurie, osteoporosis.  3. Tzv. chromofobní adenomy hypofýzy se manifestují insuficiencí hormo-nální činností hypofýzy: kachexií, předčasným stárnutím, bledým koloritem kůže, menším růstem vousů u mužů, impotencí, hypotyreózou atd.  4. Pro prolaktinomy je typická hyperprolaktinémie (hladina prolaktinu v séru vyšší než 100 ng/ml).U žen anovulace a oligomenorhea, u mužů redukci li-bida, impotence, gynekomastie. Často jde o mikroadenomy.  U adenokarcinomů se někdy výskytují apoplexie do hypofýzy (hemorrhagický infarkt hypofýzy) a destruktivní růst nádoru všemi směry (baze lební, intrak-raniálně,  supraselárně apod.). Pro hypofyzární apoplexie jsou typické in-tenzivní, akutní bolesti hlavy, oftalmoplegie, náhlá amauróza, projevy suba-rachnoideální hemorhagie, komatózní stavy. Léčba: vysoké dávky korti-kosteroidů, chirurgická dekomprese.

Syndrom prázdného sedla (“empty sella syndrom”) je klinicky často němý.  Radiologicky vidíme zvětšené sedlo. Nedostatečné diafragma sedla dovoluje rozšíření subrachnoideálního prostoru do sedla, kompresi hypofýzy a rozší-ření sedla.

Maligní primární lymfomy (sarkomy z retikulárních buněk) představují velmi maligní, často oboustrasnně rostoucí druh mozkových ná-dorů vyššího věku. U nemocných s vrozenými anebo získanými defekty imu-nologického systému (např. AIDS) je riziko onemnocnění až 10x větší než u ostatní populace! Tento nádor reaguje iniciálně velkmi dobře na aktinotera-pii. Recidivuje však zpravidla velmi brzo a končí smrtí do 3 let.

Metastázy

U mužů ae výskytují  nejčastěji v rámci z bronchogenniío karcinomu , u žen  u karcinomu mamy. Ale rovněž melanoblastomy, Grawitzův nádor a tumory žaludku, střev a prostaty brzo metastazují do mozku.

Leptomeningeální karcinóza

Představuje častou komplikaci karcinomů (malobuněčný karcinom plic, kar-cinom prsa, žaludku, choriokarcinom,  lymfomů, leukemie). Klinicky způso-buje bolesti hlavy, meningeální iritace a infiltraci mozkových nervů a míš-ních kořenů. V likvoru pozorujeme karcinomatózní buňky, vyšší bílkoviny a nižší hladiny cukrů.

Nádory mísní

Dělí se na intramedulární a extramedulární nádory. Extramedulární nádory mohou být lokalizovány intradurálně a extradurálně.

Intramedulární nádory se výskytují ve středním věku. Jde o gliomy, ependy-momy (az 50%), astrocytomy, lipomy a.j. Růst je longitudinální, hlavně v krčním a hrudním úseku, ependymomy a teratomy pozorujeme často i v ob-lasti kaudy. Klinicky vidíme často dysestézie, disociace poruch čití syringo-myelického typu. Až pozdějí se popisují paraparézy, poruchy sfinkterů.  Extramedulární intraduralni nádory jsou meningeomy, neurinomy, větsinou v hrudním úseku, posterolateralni lokalisace. Klinicky vidíme často v úvodu kořenové bolesti, dysestézie v jednotlivých dermatomech, paraparézy, ev.  kvadru a -triparézy, míšní hemisyndromy (Brown-Sequardův syndrom) apod.  Extramedulární extradurální nádory jsou většinou maligní. Jde o karcinómy, sarkómy atd. Tyto tumory se šíří  z  okolí. Dále  jde o metastázy, plasmo-cytómy, leukemické infiltráty.

Pozorujeme klinické obrazy podle lokalisace nádoru. Většinou vidíme na-před kořenové iritace. Po destrukci kostních struktur  nastane útlak míšní.  Diagnostika míšních tumorů: perimyelografie, sakulografie, spinální angio-grafie, CT s kontrastem, NMR, likvor, nativní snímky páteře a speciální pro-jekce (šikmé a jiné).

ZÁNĚTLIVÉ PROCESY CNS

Zánětlivé procesy mozku a míchy (encefalitidy, myelitidy) a záněty leptome-ning (meningitidy) se málokdy vyskytují isolovaně. Častěji jde o smíšené formy jako meningoencefalitidy, meningoencefalomyelitidy, encefalomyeliti-dy apod.

Podle infekčního agens rozlišujeme především bakteriální, virové, mykotic-ké, parazitární, protozoární infekce. Řada dříve běžných infekcí se dnes vy-skytuje výjimečně (lues, poliomyelitis, meningitis tbc, encefalitis epidemica atd.), zatímco u jiných infekčních onemocnění byly původci objevené teprve v posledních letech, např. Legionella pneumophila, HIV (human immunode-ficiency virus), Borrelia Burgdorferi. V Evropě převažují sporadické menin-gitidy způsobené meningokoky (1/3) a pneumokoky. U virových infektů pře-važují enteroviry, následované virem parotitidy a virem herpes simplex (HSV).

Meningitis purulenta

Infekce se šíří do mozku hematogenně (metastaticky),  per continuitatem anebo přímo (traumata, píštěle).

Převažujícími původci jsou u kojenců Escherichia coli, streptokoky B, Liste-ria monocytogenes, u malých dětí heamophilus influencae, u školních dětí až po dospělost meningokoky (Neisseria meningitidis), u starých lidí a alko-holiků pneumokoky (streptococcus pneumonii), u nemocných s maligním onemocněním a během imunodepresivní léčby listerie.

Klinický obraz:

V popředí je masivní infekční syndrom s teplotou do 41 st. C, alterace vě-domí kvantitativní i kvalitativní, příznaky meningeálního dráždění, projevy nitrolební hypertenze, při fokálním začátku epileptické paroxysmy, hemi-parézy, afázie atd. Kromě obecných příznaků infekce pozorujeme často her-pes labialis a konjunktivitidy. Meningokokové nákazy jsou někdy doprováze-ny exantémy s petechiemi. Meningokoková sepse způsobuje endotoxinový šok s poruchou hemokoagulace a krvácením do nadledvinek (Waterhouse-Friderichsenův syndrom). Pro hemofilové infekty jsou charakteristické rychle progredující poruchy vědomí.

Diagnostika:

Mozkomíšní mok je zkalený, má hnisavý žlutý event. žluto-zelený vzhled, mikroskopicky dominuje výrazná pleiocytóza (granulocyty) s příměsí bakte-rií. Biochemickým vyšetření zjišťujeme vysokou hladinu bílkovin, glukor-hachie je nižší, bývá vyšší hladina laktátu. Průkaz bakterií v nátěru či kulti-vačně, hemokultura. Bakteriologickým vyšetřením likvoru a kultivací určíme původce infekce.

Komplikace:

V 50% musíme počítat s trvalými následky. Obávanou komplikací je ob-strukční hydrocefalus. Druhotnou tromboflebitídou mozkových splavů a sinů vznikají prokrvácené ischemické infarkty. Jako residua pozorujeme okohyb-né poruchy a epileptické syndromy. Po pneumokokových infektech zůstává u více než 5O% nemocných hluchota.

Léčba:

Léčbu zahajujeme vždy vysokými dávkami antibiotik a preparáty měníme při prokázaně odlišné citlivosti. U novorozenců zahajujeme léčbu 200mg ampi-cillinu na kg váhy denně ve 3 jednotlivých dávkách i.v. v kombinaci s Gen-tamycinem 7,5mg/kg/den i.m. ve 3 jednotlivých dávkách.  U děti se doporučuje iniciální dávka cefalosporinového antibiotika 150-200mg/kg/den i.v. rozděleno do 3 dávek a Ampicillin 400mg/kg/den i.v. ve 4 jednotlivých dávkách.

Dospělým podáváme před možností cílené léčby podle kultivace Penicillin G 20 milionů jednotek/den i.v. ve 4 dávkách anebo Ampicillin 18g/den i.v. v 6 jednotlivých dávkách.

Velmi důležitá je perfektní hydratace se sledováním centrálního žilního tlaku a udržování iontové rovnováhy.

Antibiotika podle věku a původce 

VĚK  

PŘEVAŽUJÍCÍ AGENS

ANTIBIOTIKUM

Novorozenci 
Escherichia coli


Ampicillin 




Streptotokoky B


Gentamycin




Listeria monocytogenes 

Cephalosporiny 

Dětí, adolescenti  
Haemophilus influencae

Cephalosporiny




Neisseria meningitidis 

Ampicillin

Dospělí 

Neisseria meningitidis 

Penicillin G 




Streptococcus pneumoniae
Cephalosporiny 




Staphylococcus aureus 

Vancomycin , ampicillin 

Přes intensivní léčbu je mortalita ještě stále vysoká (průměrně 20-25%) a zvětšuje se ve vyšších věkových skupinách.  U novorozenců je vysoká leta-lita při infekci Escherichii coli.

Meningitis tuberculosa

Incidence bazilární meningitidy není při povinném očkování proti TBC vyso-ká a postihuje většinou osoby s nedostatečnou imunologickou reaktivitou.

Etiopatogenéza:

Vznik v sekundárním stadiu TBC hematogenně z primárního komplexu (včasná generalisace) anebo jako pozdní manifestace orgánové TBC (tbc plic, bronchů). Lokalisace v oblasti basálních cisteren (“bazální meningiti-da”) s přestupem na mozek a někdy i míchu.

Klinický obraz:

Prodromální bolesti hlavy, nechutenství, subfebrilie a u dětí psychomotoric-ký neklid. Akutní tuberkulosní meningitida vede během 1 týdne k febrilním stavům, silným bolestem hlavy se zvracením, amentně-delirantním stavům, později nastupuje alterace vědomí, somnolence až komatózní stavy. Při-značné jsou parézy okohybných a mimických svalů,  poruchy zraku z léze n.  opticus, ložiskové příznaky z požkození bílé a šedé hmoty hemisfér (hemi-parézy, epileptické záchvaty, afázie apod.). Kolem 3. týdnu se vyskytují u těžších forem příznaky nitrolební hypertenze.

Diagnostika:

V likvoru vidíme zvýšenou hladinu bílkovin a mírnou pleocytózu do 1000/3 (zpočátku směs granulocytů a lymfo-plasmocytárních elementů, později pře-važují lymfocyty a lymfoidní buňky). Pokles hladiny cukrů a vzestup laktátů.  Pavučina. Kultivace Kochova bacilu z likvoru se podaří jen u 1/3 případů. V CT:obrazu je patrný  vnitřní hydrocefalus, obstrukce bazálních cisteren, hy-podensity T-P anebo i jiné lokalizace.

Diferenciální diagnóza:

Aktinomykóza anebo Nokardióza postihují rovněž bazi lební a mozkové ner-vy. Průkaz kultivačně z likvoru. Odlišení ostatních bakteriálních a lymfocy-tárních meningitid hlavně podle kliniky a likvoru.

Léčba:

Kombinace 3 antituberkulotik: Isoniazid + Protionamid + Ethionamid. Rifam-picin, PAS, Pyrazinamid, STM. Po 3 měsících zpravidla kombinace jen 2 antituberkulotik. Léčba trvá až 2 roky.

Průběh:

Likvorový nález zůstává i několik měsíců patologicky. Při dnešní moderní léčbě je mortalita kolem 20%. Reziduální nálezy: hemiparézy, kvadruparézy, poruchy mozkových nervů, vnitřní hydrocefalus.

Fokální encefalitídy (cerebritídy)

Vznikají hematogenně, buď metastaticky z hnisavých ložisek hlavně v ob-lasti hlavy anebo embolicky s tvorbou infekčních mikrotrombů (především v průběhu endocarditis lenta). Jde o fokální hnisavé procesy mozkového par-enchymu, ze kterých se postupně tvoří abscesy.

Klinický obraz:

Těžký infekční syndrom, bolesti hlavy, poruchy vědomí. Ložiskové příznaky podle lokalizace, často fokální epileptické záchvaty.

Diagnostika:

Hemokultura. Likvorový nález je necharakteristický. Pozor na šelest a jiné příznaky endokarditídy. Cennými  diagnostickými pomůckami jsou CT a NMR.

Diferenciální diagnóza:

Embolické encefalitidy s fluktuujícím průběhem mohou být považovány za roztroušenou sklerózu. Psychotické příznaky mohou vést k podezření na en-dogenní psychózu. I embolická cerebrovaskulární příhody probíhají někdy obdobně jako fokální encefalitidy. Ve všech uvedených případech však oby-čejně chybí septické teploty.

Léčba:

Masivně antibiotika, nejlépe podle citlivosti a hemokultury. Vysoká letalita (až 50%). Prognóza je u embolické formy horší (vznik mozkových infarktů).

Abscesy mozku a mozečku

Abscesy mozku a mozečku se tvoří z fokálních encefalitid (cerebritid) tím, že se hnisavé ložisko během 10-12 dnů opouzdřuje retikulárně-kolagenní membránou. Velmi brzo se vytvoří často masivní perifokální edém, větší než samotný absces.

· Přímé šíření (mastoiditidy či otitidy jsou příčinou temporálních  a mo-zečkových  abscesů,  sinusitidy způsobují abscesy  frontální lokalizace).

· Kraniocerebrální traumata  a mozkové  operace jsou  příčinou  absce-sů v místě destrukce mozkové tkáně.

· Hematogenně-metastatické abscesy (např. z pneumonie, endocarditi-dy) jsou vícečetné a lokalizovány kortiko-subkortikální. Tímto typem jsou ohroženi hlavně děti s vrozenou srdeční vadou. U dospělých musíme vždy  zvážit možnost toxoplasmózy, nokardiózy či aktinomykózy. K těmto infekcím  jsou náchylní pacienti s imunodepresí různých příčin).

· V  10-20% jsou mozkové abscesy kryptogenní.

Klinický obraz:

Vysoké teploty, bolesti hlavy se zvracením a jiné příznaky nitrolební hyper-tenze, poruchy vědomí, ložiskové příznaky podle lokalisace. Někdy se kli-nický obraz abscesu podobá obrazu mozkového nádoru anebo cévní mozko-vé příhody (zvlášť tzv. chronické abscesy mozku a mozečku). Iniciální in-fekční syndrom může chybět, anebo je pouze zvýšená sedimentace erytro-cytů.

Manifestace zpravidla do 2 týdnů po ložiskové anebo celkové infekci  (sinu-sitis frontalis, endocarditis). Někdy  je však latence  delší (např. po trau-matech).

Diagnostika:

Podezření na mozkový či mozečkový absces máme vždy u rychle progredi-entní ložiskové symptomatiky s nitrolební hypertensí a alterací vědomí hlav-ně u nemocných s infekcí v oblasti hlavy, u stavů po traumatech lebky, moz-kových operacích a zvl. u dětí s endokarditidou anebo vrozenou vadou srd-ce.

Likvorový nález je nekonstantní, nespecifický a nespolehlivý.  V EEG vidíme charakteristický výrazný ložiskový nález s tlakovými změnami (sinusové vlny). V CT se zobrazuje pouzdro abscesu jako kruhovitá struktu-ra, perifokální edém je patrný pouze v akutní fázi. Angiograficky vidíme v 20% pouzdro a abscesová dutina je hypo- avaskulární. NMR je nejpřesnější diagnostickou metodou ve všech fázích onemocnění.

Diferenciální diagnostika:

Oproti meningitidě jen málokdy oponuje šíje. CT nálezy podobného druhu vyvolávají gliomy, metastázy, ischemie, resorbující se  hematomy, poruchy hematoencefalické bariéry Tromboflebitidy sinů mají podobnou anamnézu, ale v CT hypodensity klínovitého tvaru bez pouzdra. Subdurální empyémy mají typický CT a NMR nález.

Léčba:

Zpravidla se snažíme o léčbu chirurgickou. Většinou se musíme spokojit s punkcí, instalací antibiotik a drenáží. Extirpaci pouzdra provádí neurochirurg většinou odloženě. Vždy podáváme masivní dávky antibiotik. Zvláště pak u penetrujících a vícečetných abscesů aplikujeme metronidazol proti anerobní příměsi. Ideální je antibiotická léčba podle kultivace a citlivosti původce na antibiotika.

Virové (aseptické) meningitidy

Jsou způsobeny hlavně enteroviry, arboviry, herpetickými a adenoviry a vy-skytují se hlavně v letních měsicích, častější v dětském než dospělém věku.  Parotickou meningitidu vidíme spíše v zimních a jarních měsicích. Vzácnější jsou meningitidy při rubeole a lymfocytární chorionmeningitidy.  Klinický obraz aseptické meningitidy pozorujeme někdy po lumbální punkci, v rámci intoxikací (např. arsenem).

Klinický obraz:

Průběh je prakticky vždy benigní. Vidíme zpravidla bolesti hlavy, zvracení, vyšší teploty, příznaky meningeálního dráždění. Světloplachost a poruchy vědomí jsou vzácnější.

Virus se dostane do CNS ve viremické fázi hematogenní cestou. Patologic-ko-anatomicky jde o lehké lymfocytární záněty leptomening s perivaskulární infiltrací.

Diagnostika:

V likvoru je 100-1000/3 lymfocytů, bílkoviny jsou lehce vyšší anebo normál-ní, cukry a laktát normální, vzhled čirý, bezbarvý.

Odběrem sera v iniciálním stadiu a po 2 týdnech prokazuje vzestup specifických protivirových protilátek.

Prognóza těchto meningitid je vynikající, léčba symptomatická.

Hlavní původci virových meningitid a encefalitid 

Klasifikace


manifestace 

Enteroviry 

ECHO viry 


meningitis

polioviry 


poliomyelitis 

Coxsackie A a B 
meningitis

Arboviry (přenos artropody)
meningoencefalitis 

Ixodes ricinus  

čsl. středoevropská 

Herpetické viry

herpes simplex I 
encefalitis 

herpes simplex II  
meningitis 

varicella


zoster  encefalitis 

virus cytomegalie 
encefalitida 

Epstein-Barrův virus
meningitis, encefalomyelitis

Retroviry 

HIV I a II 

AIDS-encefalitis,meningitis,   

myelitis

Adenoviry 30 typů, typ 3 a 7 meningoencefalitis 

Myxoviry 

virus parotitidy 

meningitis 

virus spalniček 

encefalomyelitis 

virus influency 

encefalomyelitis parainfluenca  





meningoencefalitis 

Arenaviry 

rubeola 


encefalitis 

LCM-virus 


choriomeningitis 

Rhabdoviry lyssa  
encefalomyelitis 

Některé zvláštnosti:

Parotická meningitida bývá kombinovaná s orchitidou a pacreatitidou, Epstein-Barrův virus vyvolává infekční mononukleózu: meningitis, horečky, zduření occipitálních a cervikálních lymfatických uzlů.  Středoevropská meningoencephalitis synonyma: čsl. encefalitida, středoevropská encefalitída.

Epidemiologie

Velká epidemie této meningoencefalitídy proběhla v Československu s střední Evropě po druhé světové válce.

Ve střední Evropě jsou dnes 1-2% obyvatelstva nositelem viru, přesto je vý-skyt v současné době pouze sporadický anebo endemický. Rezervoárem jsou drobní hlodavci a přenos na člověka se uskutečňuje většinou klíštětem (Ixodes ricinus). Možnost přenosu i pitím infikovaného mléka. Vznikne zánět typu panencefalitidy se zasažením mozkové kůry, kmene, mozečeku.

Klinický obraz:

Inkubace 2-20 dní. Průběh je vícefázový. Po viremickém stadiu s katarálními příznaky, bolestmi hlavy, myalgiemi a celkovou slabostí náslewduje období afebrilní. Po dalších několika dnech pak následuje nový vzestup teplot se silnějšími bolestmi hlavy a dalšími projevy projevy meningoencefalitidy či meningoencefalomyelitidy. U lehkých forem pozorujeme jen meningeální pří-znaky a projevy celkové infekce. U těžších encefalitických a encefalomyeli-tických forem se vyskytují těžší poruchy vědomí, ložiskové příznaky korti-kální, mozečkové a někdy i míšní.

Diagnostika:

Likvor je čirý, bezbarvý, bývá lymfocytární pleiocytóza, hladina bílkovin je normální anebo lehce až dvojnásobně zvýšená. Průkaz IgM protilátek imu-nofluorescencí anebo ELISA-testem Léčba:

U lehkých forem vitamíny, klid, eventuálně antipyretika. U těžších forem humanní imunoglobulin, antibiotika, ev. kortikoidy.

Podobný průběh mají i další virové encefalitídy. Chybí však průkaz přenosu klíštětem, není tak vyjádřen vícefázový průběh a není zřetelná vazba na roční období.

Herpetická encefalitida

Asi 80-90% obyvatel má protilátky proti herpetickým virům. Infekce zůstává většinou němá anebo se manifestuje jako herpes labialis (typ I) či herpes genitalis (typ II).

Cerebrální infekce jsou častěji u typu I. Asi 50% všech úmrtí na herpetické encefalitidy způsobuje herpes simplex virus I (HSVI).  Virus herpes simplex I se šíří do mozku z Gasserského ganglia, kde existuje v latentní podobě.

Patologicko-anatomicky jde o hemorrhagickou, nekrotizující encefalitidu.

Klinický obraz:

Po krátkém prodromálním stadiu s bolestmi hlavy, celkovou slabostí a nau-seau nastane brzo těžká alterace vědomí a objevují se ložiskové příznaky (epileptické záchvaty, hemiparézy) a nemocný je ohrožen těžkým mozkovým edémem.

Diagnostika

V likvoru vidíme granulocytární pleocytózu, později s lymfocyty a plasmocy-ty. Bílkoviny jsou zvýšené, v druhém týdnu lze prokázat oligoklonální pruhy IgG.

V NMR prokazujeme zánětlivá ložiska, v CT hypodenzity temporálně a fron-tálně, projevy edému laloků, hemisfér anebo celého mozku. Biopsie mozku přináší definitivní diagnostické řešení.

Léčba:

Virostatikum Acyclovir (Zovirax, Herpesin) je lékem volby a má být aplikován dříve, než nastane koma. Podáváme 30mg/kg/den ve 3 jednotlivých dávkách po 8 hodinách v intravenózní infúzi, trvající 1 hodinu. Doba léčby je mini-málně 2 týdny. Adenin arabinosid je méně účinný než acyclovir a podává se v dávce 10mg/kg/den i.v.

Nemocný musí být umístěn na jednotce intenzivní péče. V léčbě nitrolební hypertenze a edému mozku dáme většinou přednost hyperosmolárním infú-zím Mannitolu před aplikací kortikoidů (dexamethazon) pro jejich imunode-presivní účinky s potlačením interferonu a tvorby protilátek. Někdy je nutná chirurgická dekomprese k předcházení herniačních mechanismů.

Průběh

Bez virostatické léčby je mortalita asi 70%. Léčbou Acyclovirem poklesla mortalita na zhruba 1/5. 25% přeživajících má těžké následky.

Herpes zoster

Zdrojem infekce je virus varicella-zoster. 

Po primární infekci varicellou v dětství sídlí virus asymptomaticky v senzi-tivních gangliích (spinální ganglia, sensitivní ganglia mozkových nervů).  Často je příčinou jeho reaktivace imunologický deficit, maligní onemocnění apod.). Dochází k zánětlivým změnám až nekrozám ganglií, virus pak putuje po periferních nervech periferně do kůže, kde způsobuje výsev puchýřna-tých eflorescencí, sledující odpovidající dermatomy.

Klinický obraz:

Iniciálně bývá mírná teplota, celková slabost. Pak následují segmentální bolesti a parestézie a asi 4. den kožní projevy. Vzácné jsou periferní parézy (asi 5% případů).

Postižením 1. větve trigeminu vznikne zoster ophthalmicus. Jsou zasaženy rohovka, duhovka, někdy zrakový nerv. Hrozí ztráta visu! Zoster oticus mívá typické kožní změny v oblasti Huntovy zóny a někdy se přidruží paréza n.  facialis (u 2/3 případů). Na trupu jsou predilekčně postiženy dermatomy Th 5-10, vzácnější je lumbosakrální a genitální lokalizace. Příznaky zosterové encefalitídy, meningitídy či myelitidy vidíme výjímečně. Bolesti v kožních areálech mohou velmi dlouho přetrvávat kožní projevy a jsou dosti resis-tentní vůči léčbě (postherpetické neuralgie).

Léčba:

Infúze virostatika (Herpesin, Zovirax), místní léčba pudrem, anestetickou mastí apod. Neuralgiformní bolesti léčíme směsí analgetik a tricyklických antidepresiv (amitryptilin) anebo antikonvulsiv (Carbamazepin- Biston, Neu-rotop, Valproát-Everiden).

Neurolues

Infekce spirochetou Treponema pallidum může mít za následek celou řadu zánětlivých projevů CNS. V současné době jde o vzácná onemocnění, pro-tože jsou adekvátně léčena již první stadia leutické infekce.

Luetická meningitis

Kromě meningeálních reakcí v primárním stadiu lues jsou možné akutní lue-tické meningitidy v druhém a třetím stadiu onemocnění. Jde o záněty ce-rebrospinálních mening a povrchových vrstev mozku a míchy. Často jsou zavzaté i malé tepny (luetická endarteritis).  Klinicky vidíme typické projevy akutní meningitidy.

Chronická bazální meningitis

Vyskytuje se ve třetím stadiu lues jako chronický granulomatózní zánět me-ning baze mozku. Zánětlivý proces postihuje meningy, ale i tepny circulus Willisi, kraniální mozkové nervy, 4. komoru. Klinicky dochází k lézím mozko-vých nervů, zvl. n. III a VI a šířením na n. opticus vznikne obraz atrofie n.  optici. Vážnou komplikací je obstrukční hydrocefalus.

Luetická arteritídy

Jde o panarteritídu mozkových tepen. Klinicky vidíme transitorní ischemie a mozkové infarkty zvl. u mladých lidí. Nejčastěji je postižená vaskularizační oblast a. cerebri mediae projevující se “syfilitickou hemiplegií”. Arteritídy jiných predilekčních lokalizací vedou k nejrůznějším klinickým projevům.

Luetické gumata

Nádorovitá granulomatózní tkáň s centrální nekrózou. Jsou extrémně vzác-ná. Klinicky se projevují jako expanzivní nádorový proces. Výskyt ve třetím stadiu.

Luetická atrofie optiku

Jsou známé 2 formy: primární infekční s postneuritickou atrofií a sekundární v důsledku útlaku optiku v rámci chronické bazální luetické meningitídy. Kli-nicky dochází ke zužování zorného pole z periferie centrálním směrem. Do 10 let je postižené oko slepé. Extrémně vzácná je i luetická meningomyelití-da.

Řadu let po primární infekci vznikají tzv. metaluetická onemocnění, u kte-rých nejde o zánětlivé, ale zánětlivě degenerativní procesy s projevy de-myelinizace.

Míšní forma - tabes dorsalis

Jde o ascendentní degenerativní demyelinisační proces zadních kořenů, spinálních ganglií a vláken zadních provazců (degenerace zadních provaz-ců).

Iniciálně se vyskytují lancinující bolesti v dolních končetinách, později vznikne spinální ataxie a nemožnost chůze bez zrakové kontroly. Časté jsou retence moče s distensí měchýře.

Typické jsou tzv. tabické krize: intensivní záchvatovité bolesti abdominální, genitální, pelvické, rektální apod. Charakteristická je tabická disociace čití: výpad hluboké citlivosti a doteku při zachované algické a thermické citlivos-ti.

Někdy vznikají v důsledku kloubní citlivosti nebolestivé deformace kloubů 

(koleno, talokrurální klouby). Poruchy visu až amaurosa (atrofie optiku) a 

pupilární poruchy ve smyslu Argyll-Robertsonových pupil (anisokorie, chy-

bějící fotoreakce při zachované reakci pupil na pohled do blízka) jsou u ta-

biků velmi časté. pole

Mozková forma - progresivní paralýza

Jde o následek chronické luetické infekce mozku s kortikální atrofií a dilata-cí mozkových komor. První příznaky jsou necharakteristické: menší duševní výkonnost, dysartrie, poruchy písma, psychomotorický neklid, neklidná mi-mika. Občas epileptické paroxysmy. Pak dochází postupně k rozpadu osob-nosti, k deteriorace intelektu a progresivní demenci. Poměrně často psycho-tické obrazy, hlavně megalomanie. Přes enormní bulimii marasmus a smrt.  V 50% změny pupilární, hlavně oboustranné chybění fotoreakce, úzké zor-ničky a výbavná konvergenční reakce (Argyll-Robertson). Někdy i zneo-krouhlení, deformace pupil (častěji u tabiků). Kombinace míšní a mozkové formy vznikne obraz tzv. taboparalýzy.

Diagnostika

Rozhodující jsou specifické serologické testy, jako např. TPIT (treponema pallidum imobilizační test podle Nelsona), TPHA (treponema pallidum hema-glutinační test), FTA-ABS-test (fluorescenční-treponema-protilátkový-absorpční test). V CT: atrofie mozku a mozečku u paralytiků, ev. průkaz gu-mat.

Therapie

Podáváme Penicillin ve vyšších dávkách i.v. aspoň 10 dní, u alergiků Tetra-cyklin anebo Erytromycin, popř. cefalosporiny.

Leptospirosy

Jde o spirochetovou infekci, která způsobuje meningitidy, encefalitidy anebo obrazy podobné poliomyelitidě. Nejčastější je  M. Weil (Leptosirosis ictero-haemorrhagica).

Přenos: 

Moč domácích a divokých zvířat. Disposice: špatná hygiena, koupání Klinický obraz:

Inkubace 2-3 týdny, vysoké teploty s třesavkou, bolesti hlavy, oposice šíje, exantém a icterus. Někdy epileptické záchvaty a delirantní stavy. Někdy po volném intervalu nový vzestup teploty, hemorrhagická diatéza, akcentace ikteru a příznaky myokarditidy.

Léčba:

Penicillin ve vyšších dávkách, event. tetracyklinová antibiotika.

Lymeská borrelióza

Původcem je spirocheta Borrelia burgdorferi (Bb), spirálovitá gramnegativní tyčka s periplazmatickými bičíky. Řád spirochaetales, rod Borrelia.

Přenos:

Vektorem jsou Ixodes ricinus, Ixodes dammini, Ixodes paersulcatus. Hosti-telem jsou člověk, hlodavci, ptáci. Riziko nákazy po přisátí infakovaného klíštěte se odhaduje na 5-10%.

Klinický obraz:

Infekce probíhá schematicky ve 3 stadiích:

1. stadium: po 3 až 20 dnech v místě kousnutí klíštěte zarudnutí, které se pak dále šíří (erythema migrans). Dále vidíme chřipkové příznaky a lymfa-denitídy.

2.  stadium: 2-12 týdnů po infekci. Dochází k diseminaci. V této fázi vidíme klinické projevy časné neuroboreliózy: aseptická meningitída, encefalitída, paréza n. VII a jiných mozkových nervů. Bannwarthův syndrom (meningora-diculoneuritida): nejčastější manifestace časné neuroboreliózy, zahrnující aseptickou meningitídu, radiculitídy senzitivní a motorické (kořenové bolesti, hypestézie, chabé parézy většinou asymetrického rozložení). Vidíme bolesti hlavy a šíje, meningeální dráždění, často oboustranná léze n. facialis. V 10% karditida.

3.  Stadium: Po 5-6 měsicích až po letech akrodermatitis chronica atrophi-cans, Lymská arthritida, chronická neuroborelióza: chronická encefalitída se spastickým parézami a psychosyndromem. Encefalomyelitída, vaskulitída CNS, periferní neuropatie.

Vzácnými projevy neuroboreliózy jsou  plexitidy, mononeuritis multiplex, en-cefalitis, myelitis transversa.

Neuroborelióza může napodobit celou řadu jiných neurologických onemoc-nění (sclerosis multiplex, degenerativní onemocnění apod.)

Diagnostika:

V likvoru vidíme lymfocytární pleocytózu s hyperproteinorhachií. Vyšetříme intrathekální produkci protilátek metodou ELISA (IgG a IgM) a pokusíme se o přímý mikroskopický průkaz živých borelií. Zjišťujeme-li isoelektrofokusací oligoklonální proužky IgG pouze v likvoru a ne v séru, je intrathekální pro-dukce jistá. 

Významný je i serologický průkaz tvorby protilátek IgG a IgM. 5-10% zdra-vých jedinců má sice rovněž pozitivní protilátky, pozitivita u časné a chro-nické neuroboreliózy je však až 90%. K potvrzení diagnózy neuroboreliózy se požaduje splnění nejméně dvou z následujících krtiterií:

? přímý průkaz Bb v likvoru (mikroskopicky, kultivačně)

? intrathekální tvorba protilátek proti Bb.

? Erythema migrans 3 měsíce nebo méně před začátkem neurologic-kých příznaků ? typický nález v biopsii periferního nervu či svalu ? klinická odpověď na antibiotika V CT a NMR  pozorujeme v typických případech kruhovitá vícečetná ložiska hyperdensity v bilé hmotě.

Léčba:

Nejúčinnější v časné fázi a v prevenci chronicity je doxycyclin (Deoxymyko-in) 2x100mg denně. U těhotných a kojících žen podáváme amoxycillin (Amoclen) 3x500mg. Trvání aplikace 14 dnů.

V léčbě 2. a  3. stadia je nejvhodnější ceftriaxon (Rocephin amp.) 1x2g i.v.  denně po dobu 14-28 dnů. Penicilin v dávkách 4x5 miliónů jednotek denně 14-28 dnů je rovněž vhodný v 2. a  3. stadiu. Překážkou je alergizace a nut-nost podávání do centrální žily.

Tetanus

Původce Clostridium tetani. Podle WHO umírá ročně 50 000 osob na ná-sledky tetanu.

Etiopatogenéza: Clostridia se množí v ráně anerobně, tvoří endotoxin (teta-notoxin), který se šíří hematogenně či perineurálně. Tetanotoxin redukuje činnost tlumicích interneuronů a tím facilituje činnost alfamotoneuronů míš-ních a mozkových nervů.

Klinický obraz: Inkubace několik hodin až týdnů. Zvracení, pocení, bolesti hlavy a obrny mozkových nervů, dysfagie. Typickým příznakem je trismus, křeč žvýkacích svalů (risus sardonicus). Často vidíme opistotonus. Nebez-pečné jsou křeče dýchacích svalů . Zůstane-li infekce ohraničená a posti-huje obličej, vidíme parézy n.VII a okohybné parézy (Roseův syndrom).  Léčba:  Při akutním infektu tetanický antitoxin, lidský antitetanický imuno-globulin, antibiotika. Ev. léčba na intenzivní jednotce, podpůrné dýchání, útlum interneuronů (např. Baclofen), popř. myorelaxace a napojení na respi-rator.

Syndrom získané imunodeficience AIDS

Původcem infekce je retrovirus HIV-I (human immunodeficiency virus). V 30% infekce CNS. Progresivní encefalopatie a současné oportunní infekce (toxoplasmóza, pneumocystis carinii, malignomy) vedou k smrti.  Epidemiologie: Počet infikovaných se odhadovalo v roce 1991 na 8 milionů nemocných. Manifestace má vrchol kolem 40. roku života, poměr muži a že-ny je 10:1.

Přenos infekce:  Retrovirus HIV může být přenášen sexuálním stykem, zvl. u mužských homosexuálů. Od 15. týdne těhotenství dochází k transplacentár-nímu přenosu z matky na plod. Byl prokázán přenos transfuzí (hemofilici!) a injekčními jehlami zvl. u narkomanů. Inkubace je kolem 8-10 let. Virus je lymfotropní i neurotropní a napadá primárně T-lymfocyty, čímž způsobuje těžkou imunodeficienci. Postižený pacient onemocní plicní infekcí způsobe-nou Pneumocystis carinii (první průkaz významu tohoto agens podávali Va-něk a Jírovec v roce 1951!) anebo onemocní Kaposiho sarkomem.

Klinický obraz neurologických projevů AIDS::

Neurologické projevy jsou patrné asi u 50% nemocných AIDS, přičemž sekčně jsou léze CNS prokazatelné až v 80%!.

Někdy krátce po infekci pozorujeme meningoencefalitidu s paroxysmy GM a poruchou vědomí.

Nejčastěji se rozvíjí subakutní leukoencefalopatie (subakutní encefalitída) indukovaná HIV (ARC: AIDS related-dementia-complex).  Projevuje se poruchami paměti, koncentrace, jemné motoriky, pak paraparé-zou a inkontinencí, poruchami symbolických funkcí s rozvojem těžké demen-ce. Příčinou této encefalitídy je tzv. “coat protein Cp 120”. Dalším neurolo-gickým projevem AIDS je tzv. vakuolární HIV-I myelopatie s e spastickou para- anebo kvadruparézou s poruchou citlivosti a inkontinencí.  V periferní nervové soustavě byly pozorovány polyradiculoneuritické syn-dromy, senzorické polyneuropatie, HIV-I myopatie.

Nejčastější opertunní infekcí CNS je u AIDS cytomegalovirová encefalitis. Z nevirových infekčních komplikací AIDS dominují toxoplasmová encefalitis a kryptokoková meningitída. Z mozkových nádorů nalézáme u nemocných AIDS nejčastěji maligní lymfomy (10%).

Diagnostika

Iniciálně je nejnápadnější zduření lymfatických uzlin, encefalitické a menin-geální syndromy (u 1/3). Kožní změny (leukoplakie) Herpes, Kaposiho-sarkom. Screening: enzym-immuno-assay s antigeny proti HIV. Pak mono-specifické testy pomoci enzym-immuno-assay.

Likvor: intrathekální tvorba IgG . CT, NMR s průkazem atrofie a ložiskových změn.

Therapie: Specifická zatím není.

Poliomyelitis anterior acuta

Původcem je enterovirus, který má 3 antigenně odlišné typy: Brunhilda, Lansing, Leon.

Asi 1% infikovaných má neurologické symptomy. Postižení jsou převážně motorické buňky předních rohů míšních s čistě motorickými výpady (atrofic-ké parézy).

Klinický obraz: Po katarálním stadiu se zvracením a průjmem 1-týdenní vol-ný interval. Pak febrilie, adynamie, areflexie. Paralytické stadium: chabé parézy končetin, bránice, interkostálních svalů, ev. parézy n.X, XI, XII. Bul-bární poruchy až bulbární paralýza (ascendentní forma).

Diagnostika

Slabost jazykových svalů, dysartrofonie, poruchy dechu, areflexie a febrilie 

poukazují na možnost této infekce. Obrny s atrofiemi proximálních svalů 

pletenců.  Průkaz viru ve stolici, vzestup titrů protilátek. Likvor: lymfocytární 

pleocytóza, bílkoviny zpočátku normální, pak vzestup.

Léčba: Gamaglobulin. Specifická léčba není. Nejlepší je správná profylaxa. 

V ČR praktický žádný výskyt nových infekcí.

Parainfekční encefalitidy

Spalničky: 1 případ z 1000 má parainfekční encefalomyelitidu.

Rubeola a varicella: encefalitidy vzácné.

Diferenciálně diagnosticky: postvakcinační encefalitidy resp. encefalomyeli-tidy po očkování proti variole a lysse.

Lyssa

Synonyma: vzteklina, rabies. Ročně na světě 1000 případů.  Přenos slinami infikovaných zvířat: liškou, vlkem, psem, kočkou, srnou.  Zá-nětlivé změny v mesencefalu a diencefalu, předních rozích míšních s obra-zem encefalomyelitidy.

Klinický obraz:  Inkubace 10-90 dní. Po stadiu s bolestmi hlavy, nauseou, větší dráždivosti a parestesií v blízkosti kousnutí při plném vědomí dyspha-gie, photofobie, hydrofobie, epileptické záchvaty, agresivní chování. Pak do několika dnů bulbární syndromy, parézy dýchacích svalů a respirační insufi-cience.

Diagnostika:  Isolace viru, anamnéza, typický klinický obraz.  Léčba: Okamžitá aplikace antrabického sera, t.j. pasivní, ale i aktivní imu-nisace. Neléčené osoby umírají po fázi excitační anebo pak ve fázi paraly-tické. Mortalita neléčených 100%.

Subakutní sklerozující panencephalitis (SSPE)

Dowsonova inklusní a Van Bogaertova subakutní sklerozující leukoencefali-tis jsou dnes zahrnuté do SSPE.

Výskyt vzácný, u hochů ve školním věku. Maximum výskytu kolem 8 let. 

Převážně dětí ze zemědělské populace.

Klinický obraz:  1. stadium: zhoršení školního prospěchu, neuropsychologic-ké poruchy. 2. stadium: periodické myoklonie, epileptické záchvaty, unilate-rální extrapyramidové hyperkinézy. 3. stadium: Opisthotonus, decerebrace, koma.

Etiopatogenéza: Zánětlivá ložiska s difusními perivaskulárními infiltráty, subkortikální rozpad myelinových pochev, bujení glie a inklusní těliska, ze kterých lze někdy isolovat mutanty z viru spalniček.  Diagnostika:  Důležitý je údaj o spalničkách před 2. rokem věku. V EEG pe-riodické paroxysmální delta vlny (Rademeckerovy komplexy), které se obje-vují synchronně s myokloniemi.

V likvoru zvýšení IgG bez pleocytózy, hladiny protilátek proti spalničkám jsou velmi vysoké, vyšší než u vlastních spalniček.

Diferenciální diagnóza:  Nutno odlišit od jiných onemocnění s myokloniemi a demencí: progresivní (hereditární) myoklonická epilepsie, dyssynergie cere-bellaris myoclonica,  myoklonické absence apod.

Léčba:  prakticky neexistuje. Smrt po 6-18 měsicích.

Creutzfeld-Jakob

Synonymum: subakutní presenilníé spongiózní encefalomyelopatie.  Epidemiologie: 1 onemocnění na 1 milión obyvatel. Jde o přenosnou choro-bu,  způsobenou prionem (skládá se pouze z proteinu).  Klinický obraz:   V popředí je rychle progresivní demence, pyramidová, ex-trapyramidová a mozečková symptomatika, ataxie, myoklonie. Po necha-rakteristických prodromech (poruchy spánku) psychické symptomy jako pa-ranoidně-halucinatórní stavy, poruchy paměti až vývoj demence se všemi příznaky, někdy afázie, alexie apod. Během rychlé progrese onemnocnění ztráta visu, diplopie, dysartrie, dysfagie, centrální parézy, extrapyramidový tremor, rigor, chorea, atetóza, cerebelární ataxie, myoklonie a někdy epi-leptické záchvaty.

Etiopatogenéza:  Podařil se přenos z nemocného mozku na primáty. Opako-vaně byly pozorovány iatrogenní infekce: injekční stříkačkou, implantací EEG elektród, po transplantací orgánu, léčbou růstovým hormonem z lidské hypofýzy. V 10% familiární nakupení. Histologicky: spongiózní degenerace šedé hmoty všech motorických systémů.

Diagnostika:  V EEG periodické výboje trifazických vln frekvence 1/sec. CT nález necharakteristický.

Léčba a průběh:  Léčba není známa. Nutná bedlivá desinfekce atd. v přípa-dě kontaktu s nemocným. Během 7-8 měsíců smrt v decerebraci.

Toxoplasmóza

60-80% obyvatel prodělá infekt, který je však málokdy manifestní.

Původce infekce: Toxoplasma gondii 

Serové testy jsou nespolehlivé (Sabin Feldmann, ELISA, imunofluorescenč-ní), jednoznačný průkaz pouze histologicky z mozkové biopsie.  a) Kongenitální toxoplasmóza Přenos infekce z matky na plod během těhotenství. Důsledkem jsou těžká mozkvá požkození novorozence. Mikrocefalie, hydrocefalus,  psychomoto-rická retardace, epilepsie, kalcifikace, chorioretinitis. Lehká lymfocytární pleocytóza a vyšší bílkoviny v likvoru.  b) Získaná forma U dospělých je toxoplasmóza manifestní pouze u imunodeficitních stavů (např. AIDS). 

Průbeh může být akutní, subakutní, chronický.

Klinicky obraz:  Akutní meningoencefalitidy a meningeoencefalomyelitidy s epileptickými záchvaty, extrapyramidové hyperkinézy. Exantémy,  pneumo-nie. 

Léčba:  Daraprim, Sulfonamidy

Malaria 

Vaskulární encefalopatie, poruchy vědomí, neuritis optica. Léčba: Chinin, 

Chloroquin

Amebiáza (entamoeba histolytica)

Meningoencephalitis, abscesy. Léčba: Amphotericin B

Trypanosoma gambiense, rhodiense (spavá nemoc)

Encefalitis, poruchy vědomí, deliria, dysartrie. Léčba: Suramin, Melarsoprol Cysticerkóza (C.cellulosae)

Basální menigitidy, expansivní procesy : kalcifikované cysty v mozku a ve svalech. Epilepsie, hydrocefalus. V likvoru eosinofilie. Léčba: Praziquantel Echinokokóza (E.granulosus-přenos ze psa, E.multilocularis-přenos z lišky) Kalcifikované cysty, infiltrace, transversální léze míšní. Likvor: eosinofilie, pleocytóza Léčba: Mebendazol Bilharcióza (schistosomata)

Encefalitis, psychózy. expansivní chování, epilepsie, myelitis Likvor: eosi-nofilie,pleocytóza lymfocytární. Léčba: Praziquantel Kryotokokóza (cryptococcus neoformans)

Meningoencefalitis, basální meningitida, expansivní chování. Likvor: pleo-

cytóza lehká, bílkoviny až 600mg%, v likvoru alkohol  Léčba: Amphotericin 

B, Fluocystin

Kandidóza

Superinfekce kandidou (candidas albicans) u těžkých jiných onemocnění anebo při dlouhodobé léčbě antibiotiky může způsobovat meningitidy a tvor-bu abscesů mozku.

Mucormycosis (rhinocerebrální phycomycóza)

Průnikem infekce z paranasálních dutin vznikají těžké, multifokální hemo-rrhagické infarkty mozku. Často v rámci dekomponzovaného diabetu a aci-dózy.

Myelitis transversa

Záněty míšní bakteriálního anebo virového původu, často není možný prů-kaz původce.

Klinický obraz:

Velmi často předchází katarální infekt, většinou horníc cest dýchacích. Ini-ciálně lumbago, parestézie a febrilie. Během 24 hodin anebo několika týdnů transversální míšní syndrom.

V likvoru pleocytóza se zvýšenou bílkovinou a vzestupem IgG.  Postižení jednotlivých provazců míšních anebo celého průřezu. Často se nepodaří průkaz příčiny.

Léčba a průběh:

Specifická léčba jen po průkazu agens. Jinak antiflogistika, analgetika.

Spinální epidurální absces

Jde o postraumatické, hematogenní anebo přímé infekty s hnisavým exsu-dátem a tvorbou epidurálního abscesu. 10x vzácnější než abscesy mozku.  Raritní jsou intramedulární a subdurální abscesy.

Symptomatologie a) akutní průběh: febrilie, vertebrální syndrom, radikulární iritace, poruchy mikce b) chronický průběh: bez febrilie.

Výsledný stav: paraparézy, kvadruparézy, projevy transversálního přerušení míchy.

Etiopatogenéza: Většinou stafylokoky: osteomyelitis obratlů Th a L, vzácně C. Traumatické, neoplasmatické faktory, po laminektomii, u dekubitálních infekcí. Hematogenně po infekci kožní, pneumonii, v rámci pyelonefritid, en-dokarditid. Disposice: diabetes mellitus, abusus drog. Kromě přímé kompre-se míšní hrají roli: septické venosní trombózy.

Lokalisace: akutní epidurální abscesy: v dorsálním epidurálním prostoru, 

chronické epidurální abscesy: ventrálně

Diagnostika

Hlavní příznaky svědčící pro spinální epidurální absces jsou febrilie a leu-kocytóza. Intensivní vertebralgie s iradiací do končetin. Rychlý rozvoj trans-versální léze míšní. Likvor: pleocytóza a hyperproteinorhachie, vzácně blo-kový likvor. Nativní rtg: má ýznam v případě spondylitid (destrukce). Peri-myelografické vyšetření je nutné pro možný  průkaz komprese míšní. CT je  pozitivní až po několika týdnech, rozhodující význam NMR.  Léčba: Antibiotika a operativní dekomprese s drenáží abscesu. Invalidita až 25%.

TRAUMATICKÉ POSTIŽENÍ CNS

K poranění lebky a mozku dochází působením sily na malou plochu lebky (ostré předměty,střelná poranění apod.) anebo difuznim působením sily, kte-ré má za následek pohyb mozku a pohyb tlakové vlny, šiřící se mozkem a likvorem (“coup a contrecoup”).

Rozděleni KCT není zcela jednotné. Osvedčilo se dělení na traumata lebky a traumata samotného mozku, přičemž se často oba druhy poranění kombi-nují.

Poraněni lebky

Patří sem poranění měkkých části lebky (contusio capitis, podkožní hema-tomy, subgaleózni hematomy) a fraktury lebky jednoduché (lineární, fisury) a složité  (s dislokací úlomků, tříštivé, impresivní atd.). Podle lokalizace rozlišujeme fraktury klenby, fraktury baze lební a kombinované Poranění mozku Rozlišujeme zjednodušeně krytá a otevřená poranění mozku. U krytých po-ranění nejsou požkozené tvrdé pleny, u otevřených poranění jde o poranění mozku se současným roztržením tvrdé pleny mozkové.

U krytých i otevřených poranění mozku vznikají primární a sekundární pato-logické změny nitrolebních struktur:

Primární změny

K primárním změnám patří:

? Difúzní axonální požkození (natažení anebo roztržení axonů) ? Pohmoždění a lacerace nitrolebních nervových struktur ? Poranění mozkových cév Hlavní klinické jednotky primárního poranění mozku jsou:

? Otřes mozku - commotio cerebri je následkem reverzibilního difúzního axonálního požkození.

? Zhmoždění mozku - contusio cerebri je následkem mechanického požko-zení nervových a gliálních buněk a axonů, často s požkozením cév a kr-vácením do ložiska či do  likvorových cest)

? Při laceraci mozku dochází k roztříštění mozkové tkáně v rámci těžkých 

otevřených poranění s dislokací úlomků kosti lební

Sekundární změny

Ke změnám sekundárním počítáme:

Edém a kongesce mozku

Krvácení do mozkové tkáně, do likvorových cest a mezi mozkové pleny Infekce nitrolebních struktur.

Průnik vzduchu do likvorových cest a defektů mozkové tkáně Hlavní klinické jednotky sekundárních změn při kraniocerebrálním poranění jsou:

Epidurální hematomy

Subdurální hematomy

? akutní

? subakutní

? chronické

Intracerebrální hematomy ( popř. s penetrací krve do mozkových komor ci subarachnoideál ních prostor - hematocefalus)

Traumatické subarachnoideální krvácení

Postraumatické encefalitidy, meningitidy, abscesy, empyémy Těžké mozkové edémy difúzní či perifokální jsou zpravidla  doprovodním je-vem výše uvedených traumatických změn.

Příznaky bezprostředně po traumatu lebky a mozku jsou zpravidla způsobe-ny primárními změnami, pozdní projevy kraniocerebrálního poranění a kom-plikace jsou následkem sekundárních změn.

Poranění měkkých částí lebky:

Ošetřuje chirurg obvyklým způsobem a není třeba zvláštního výkladu.

Fraktury lebky:

Dělíme podle typu na lineární, tříštivé a vpáčené a podle lokalisace na fraktury klenby, baze lební a kombinované.

Fraktury klenby jsou v 91% nemocných spojené s epiduralním hematomem a u 77% nemocných s traumatickým intracerebrálním hematomem.Víme, že lineární fraktury zvyšují riziko výskytu intrakraniální traumatické hemorrha-gie 400 krát!! Z toho vyplývá enormní význam rtg lebky u každého i sebe-menšího traumatu lebky.

Fraktury baze lební jsou často lokalisovány v oblasti pyramidy a vedou pak k současnému poranění bubinku a zvukovodu. Ve 20% pozorujeme parézy lícního nervu. Někdy dochází ke krvácení do mastoidu s typickým retroauri-kulárním hematomem (Battlův příznak).

Těžké fraktury occipitální jsou často doprovázeny těžkým stavem a rychlým úmrtím z poranění prodloužené míchy. Frontobazální fraktury často zasahují tvrdou plenu a vedou k nazální likvorei, někdy k pneumocefalu (subdurální, komorový aj.). Průnikem krve do periorbitálních tkání vznikne typický obraz brýlového hematomu.

V této lokalisaci jsou časté zánětlivé komplikace: abscesy, empyemy, me-ningitidy a poměrně vzácně karotido-kavernózní píštěle.  Fraktury střední jámy lební mají za následek parézy okohybných nervůp. Po-raněním hrotu očnice vziknou amaurózy z poranění zrakového nervu. Rtg diagnóza těchto fraktur je často obtížná a vyžaduje speciální projekce ( ba-ze lební podle Hirtze, Towna atd.)

Krytá poranění mozku

Mozkova komoce (commotio cerebri):

Otřes mozku je typickým představitelem reverzibilních traumatických změn mozku. Podle poznatků z posledních let jde především o difúzní axonálni poškození, t.j. o natažení axonů. Takovým poškozením axonů spojujících kortex a retikulární formaci mozkového kmene je podminěna porucha vědo-mí u mozkových komocí. Bezvědomí je základním předpokladem pro diagnó-zu mozkové komoce. Trva-li však déle než 30 minut máme podezření na vážnější poranění mozku.

Pro posudkové účely hovoříme o  3 stupních komocí:

I. stupeň:  trvání bezvědomí do 5 minut

II.stupeň:  trvání bezvědomí  do 15 minut

III.stupeň: trvání bezvědomí  >15 minut

Nemocný má po probrání z bezvědomí bolesti hlavy, často zvrací. Udává amnézii na období ztráty vědomí (traumatická amnézie), na období před úrazem (pretraumatická amnézie) a na období po úrazu (posttraumatická amnézie). Někdy navazuje přímo na úraz postraumatický mrákotný stav s agresivitou, disimulaci a pozdější amnézií. Tento stav se nesmí  zaměnit bezdůvodně s opilostí, které se dosti podobá!!

Vždy je nutná hospitalisace na minimálně 3 dny k vyloučení komplikací. 

Bežná komoce vyžaduje pracovní neschopnost v trvání jednoho až tří týdnů.  Postkomoční syndromy jsou často následkem poranění a blokád krční páte-ře, někdy též projevem prodělané mozkové kontúze nebo drobného krvácení do subarachnoideálních prostorů. Proto je vždy nutné neurologické hodno-cení.

Mozková kontúze - contusio cerebri

Příčinou je zhmoždění mozkové tkáně (kortexu, podkorových struktur či mozkového kmene). Vznikají prokrvácené nekrózy s obsahem hemosiderinu, později vidíme histologicky  rozpadové dutiny s gliální výstelkou (“status verminosus”) a zavzetím tvrdé pleny vznikají cerebromeningeální jizvy.  Bezvědomí trvá u tzěchto případů déle než 30 minut, někdy několik hodin a dnů. Známe však případy mozkových kontúzí beze ztráty vědomí!  Současně dochází často k difúznímu axonálnímu poškození s roztržením a ireversibilními změnami axonů. Amnézie trvá většinou mnohem déle než u mozkových komopcí.

Většinou pozorujeme ve včasné fázi ložiskové příznaky: afázie, hemiparezy, poruchy perimetru, křeče jako manifestace časné posttraumatické epilepsie.  Dále pak pozorujeme často amentně-delirantní stavy. Příznaky jsou často velmi pestré a zpočátku těžké pro současný kolaterální edém mozku.  U těchto nemocných sledujeme velmi pozorně dýchání, oběhové parametry a hematologické nálezy, ktere jsou často sekundárně změněné a hrají zhoršu-jící úlohu.

Diagnostickou metodou volby je CT vyšetření. Dale provádíme rtg lbi, EEG, ev. vyšetření likvoru, podle nálezu CT i MRI. Léčba je symptomatická.  Primární kmenové kontúze jsou vvelmi často smrtelné. Nejhorší prognóza mají starší osoby, nepříznivým nálezem jsou chybějící fotoreakce, projevy decerebrační či dekortikační, strojové dýchání a poruchy termoregulace (hy-potermie).

Otevřená poranění mozku

Lacerace mozku

Lacerace mozku  jsou vždy příčinou těžkých stavů. Jde o otevřená poranění s prolapsem mozkové tkáně a často nezvládnutelným edémem mozku. Pro-gnóza je velmi špatná.

Ze sekundárních změn nás zajímají především komprese mozku

Komprese mozku

Epiduralni hematom

Tento hematom je lokalizován mezi kalvou a tvrdou plenou mozkovou. Příči-nou je roztržení a.meningica media nebo jejich větví úlomky fraktur probiha-jících kolmo k cévám. Proto je epidurální hematom obyčejně jednostranný, t.j. na straně fraktury nebo fissury lebky. Výskytuje se ve 2%  kranioce-rebrálních traumat a hlavně u mladších osob.

Vlastní úraz nemnusí být vždy těžký. Často pozorujeme po krátkém bezvě-domí tzv. lucidní interval a po několika hodinách další ztrátu vědomí. Na straně hematomu bývá nápadná mydriáza a kontralaterálně zjistíme  hemi-parézu.

Průběh může být ovšem i zcela netypický, chybí lucidní interval nebo bez-příznakový interval trvá několik dnů. Hemiparéza může být homolaterální k poranění lebky, mydriáza chybí apod. Klinický obraz může být modifikován současnou mozkovou kontúzí.

Diagnóza musí být včasná, púokud možno dříve, než nastane těžší alterace vědomí. Jinak je je průběh přes operační zákrok poměrně často fatální.  Diagnostickou metodou volby je CT, popř. MR. Při karotické angiografii vi-díme typickou bikonvexní avaskulární zónu. Léčba je chirurgická.

Subdurální hematomy

Tyto hematomy jsou 5x častější než hematomy epidurální. Jde o výrony krve mezi tvrdou plenu a mozek. Rozlišujeme akutní, subakutní a chronické for-my.

Akutní subdurální hematom

Akutní subdurální hematom je většinou kombinován s těžší kontúzí mozku.  Od začátku jde většinou o těžký stav s poruchou vědomí, která se postupně prohlubuje a zvolna se akcentují ložiskové příznaky. Jde o krvácení z pře-mostujících žil nebo splavů, nějčastější je lokalizace frontotemporální. Mor-talita je stále velká (až 90%) a u hematomů v zadní jámě ještě větší.  Diagnóza je možná pomoci CT a MR, therapie chirurgická.

Subakutní subdurální hematom

Subakutní subdurální hematom se klinicky projeví 3. až 20. den po úrazu lebky. Stav nemocného se po často relativně nevelkém traumatu lebky ne-lepší, přetrvávají bolesti hlavy a ložiskové příznaky nemusí být zřetelně vy-jádřené. Diagnostika: CT, MR. Therapie chirurgická.

Chronický subdurální hematom

Chronicky subdurální hematom se klinicky projeví několik týdnů až měsíců po většinou banálním úrazu lebky. Často jsou postiženy starší osoby, alko-holici a epileptici. Průběh a typ klinických příznaků může imitovat cerebro-vaskulární onemocnění, transitorní ischemické ataky apod. Někdy dominuje organický psychosyndrom s bolestmi hlavy. 

Diagnóza:  CT nebo MR, popř. karotická angiografie. Therapie je chirurgic-ká. 

U dětí vidíme subdurální hygromy, nahromadění likvoru v subduralnim pro-storu. Často jsou oboustranné.

Intracerebrálni traumatické hematomy:

Tyto hematomy jsou vždy příčinou těžkého stavu s výraznou ložiskovou symptomatikou. Mohou být i vícečetné. Prognóza se řídí podle lokalizace a včasnosti chirurgického zasahu.

Edém mozku a jeho následky

Podle lokalizace a velikosti edému vzniknou hemiparézy, kvadruparézy, při útlaku středního mozku i hemiparézy homolaterální. Typická je postupná kraniokaudální desintegrace.

Pokračujícícm vzestupem nitrolebního tlaku se rozvíjí traumatický diencefa-lický syndrom: somnolence, sopor, úzké zorničky. Bloudivé pohyby bulbů, někdy divergence bulbů. Válivé pohyby, na bolestivý podnět extenze DKK, často pozitivní Babinski. Nepravidelný dech, vzestup teploty.  V dalším průběhu rozvoj mesencefalického traumatického syndromu: koma-tózní stav, střední pupily, horší fotoreakce, divergence bulbů,opistotonus a extenční synergie končetin, Babinski pozitivní. Hyperpnoe, tachykardie, hy-perglykemie, diabetes insipidus.

Traumatický bulbární syndrom je doprovázen hlubokým komatem, široké zorničky, nereagující, kmenové reflexy nevýbavné, hypotonie svalová, term-nální poruchy dechu. Přežije-li nemocný takovou kmenovou lézi vznikne traumatický apalický syndrom, persistující vegetativní stav.

Následky úrazů mozku

Pestré jsou možne další následky po prežitých úrazech mozku.

? postraumatická epilepsie -včasná a pozdní

? postraumatické ložiskové příznaky

? postraumatické organické psychosyndromy až rozvoj demence ? postraumatické parkinsonské syndromy ? normotenzivní hydrocefalus -demence, poruchy chůze, inkontinence moče Úrazy páteře a míchy Poranění míchy je poměrně méně časté než poranění mozku.  Rozlišujeme komoce míchy, kontúze michy, transverzální léze míšní, krvá-cení do míchy a jejich obalů.

Poranění míchy vznikají u poloviny případů pádem z výšky. Další příčiny jsou nárazy těžkých předmětů, různé sportovní úrazy (např. skoky do mělke vody!), dopravní nehody (hyperxtenční úrazy kfrční páteře aj.).  Většinou jsou nejtěžší úrazy míchy způsobené kompresí míšních struktur úlomky obratlů a oblouků obratlů nebo kompresí posunutými částmi obratlů.  Kromě přímého tlaku obratlů s rozdrcením míchy hrají úlohu i současné mik-rocirkulační poruchy.

Podle výše poranění vidíme typické poruchy povrchové citlivosti a charakte-ristické poruchy hybnosti, v akútní fázi dominuje obraz míšního šoku.  Nejzávažnější jsou transverzální léze míšní cervikální lokalisace. Vidíme kvadruplegie, smíšené kvadruplegie (léze intumescence) a spastické para-plegie (léze dolní krční míchy), někdy hemisyndromy míšní. Léze hrudní mí-chy způsobují paraplegie dolních končetin. Chabé obrny vznikají při poraně-ní kaudy.

Iniciálně jde vždy o pseudochabé obrny a po asi 6-8 týdnech se rozvíjí  spasticita.

Velmi obtěžující jsou poruchy trofiky (dekubity) a sfinkterové poruchy (in-kontinence a retence moče, poruchy defekace).

Therapie je většinou svízelná a těžší úrazy míšní zanechávají prakticky vždy trvalé následky.   Na místě úrazu je nutná opatrnost při manipulaci s ne-mocným, transport musí být v odborných rukou a velmi opatrný, nejlépe vr-tulníkem. Hospitalizace nejlépe na specializovaném neurotraumatologickém pracovišti s možností podrobnější diagnostiky.

Léčba chirurgická má význam pouze tehdy, kdy se nekompletni léze míšní postupem času zhoršuje - může se jednat o kompresi hematomem anebo kostním úlomkem. Absolutní indikací k operační léčbě je průkaz traumatic-kého výhřezu meziobratlové ploténky. U instabilních fraktur se provádí ex-tenze páteře. V ostatních případech kompletní a nekompletní léze mísní, když se stav nemění, není zpravidla chirurgický zákrok na místě. Konkrétní postup volíme vždy po komplexním hodnocení stavu.

ALGICKE SYNDROMY VERTEBROGENNI A DISKOPATIE

Lidská páteř má 3 hlavní funkce:

1. Je pohybovou osou těla

2. Působí jako podpora a ochrana nervových struktur (míchy a kořenů)

3.  Ovlivňuje udržování rovnováhy

Stavební a funkční jednotkou páteř  je  tzv. pohybový segment, který se skládá z meziobratlového prostoru (annulus fibrosus, nucleus pulposus, kry-cí  destičky), poloviny sousedních obratlů, přední a zadní dlouhý vaz a liga-mentum flavum, meziobratlové kloubky, veškeré měkké částí ve stejné výši (míšní  segment, kořeny, vazy  atd.). Lidská páteř má celkem 24 pohybo-vých segmentů.

V oblasti pohybových segmentů dochází k velmi úzkým vzájemným vztahům mezi strukturami nervového systemu a ostatními součástmi jednotlivých po-hybových segmentů.

Přícinou poruch v pohybových segmentech mohou být funkční změny (např.  blokády v důsledku nevyváženého pohybu) nebo změny organické (vyrůstky, artrotické změny, výhřezy plotének, nádory, fractury, úzký míšní kanál atd.)

Následkem poruch v pohybových segmentech vznikají:

1. Poruchy postavení a hybnosti páteře, místní bolestivost (tzv.vertebrální syndrom)

2. Komprese nervových struktur (míchy, kořenů -medulární, kořenové syn-dromy)

3. Podráždění měkkých tkání (vazů, kloubních pouzder atd.) s  pseudoradi-kularními syndromy.

Vertebrogenní poruchy mají některé společné znaky:

Chronicko intermitentní průběh s akutními atakami, provokace atak prochla-zením, prudkým pohybem, fyzickou zátěží, vazba potíží na určitou polohu (např. předklon, záklon, rotace atd., asymetričnost bolestivých projevů, často bolesti dermatomech, výskyt nejvíce ve střednmím a vyšším věku, při chronickém průbehu je častá psychogenní fixace potíží.

Krční páteř

Hlavním klinickým projevem postizení krční páteře je tzv. cervikální ver-tebrální syndrom. Je bolestivě omezená hybnost krční páteře, která může být fixována v rotaci, event.  inklinaci, retroflexi apod. Vznikají reflexní změny vazivové a svalové (hypertonie svalová) a páteř a paravertebrální svaly jsopu palpačně bolestivé. Největší potíze mají nemocní obvykle po probuzení (“preleželý krk”).

Klasickým případem akutního cervikálního vertebrálního syndromu je tzv.” krční ústřel” - vertebrogenní torticollis. Vzniká většinou po prudkém nekoor-dinovaném pohybu krční páteře.  Hlava je fixována v určité poloze (inklina-ce-rotace), pohyb je omezen a bolestivý.

Chronické cervikální vertebrální resp. vertebrogenní syndromy se vyznačují tupými, chronickými bolestmi v oblasti krční páteře s omezenou hybnosti a často s iradiací bolesti nebo parestesií do periferie. Většinou vidíme pseu-doradikulární syndromy s iradiací bolesti horních končetin (cervikobrachiální syndrom) nebo do hlavy (cervikokraniální syndrom).

V některých případech se vyskytují závratě (cervikovestibulární syndrom, cervikální vertigo), krátkodobé ztráty vědomí v souvislosti se zklonem hlavy (cervikální synkopy) či kvadrantové syndromy (iritace sympatiku - 3 sympa-tická ganglia inervují oblicej, krk a horní končetiny).  Příčinou jsou vedle funkčních poruch často degenerativní změny krční páte-ře (spondylóza, unkovertebrální neatrózy, osteofyty atd.).  Důležitou úlohu při vzniku potíží hrají vertebrální tepny, které mají velmi úz-ky vztak ke strukturám krční páteře.

Pacienti s úzkým kanálem míšním a osteochondrózou jsou disponováni pro vznik cervikální myelopatie. U těchto nemocných se kromě vertebralního syndromu vyvijí kvadruparézy, kvadruspastické syndromy, někdy poruchy citlivosti s horizontalni hranici.

Radikulární syndromy krční páteře

Hlavní příčinou  je komprese míšních kořenů při výhřezu meziobratlové plo-ténky, někdy jde o útlak kořene v úzkém meziobratlovém otvoru.  S = porucha sensitivní   M = porucha motorická   R = porucha reflexů Kořenový syndrom C5 je relativně  vzácný (4%.).

S = nad m. deltoideus, laterální paže, M = slabost m. deltoideus R = 0 Kořenový syndrom C6 (36%)

S = radiální část paže a předlokti, palec a část 2. prstu, M = m. biceps a brachioradialis R = hypo-až areflexie bicipitální Kořenový syndrom C7  (35%)

S= zadní paže, předlokti, 2.-4.prst M = m. triceps, m.pectoralis mj., m.opponens pollicis, abduktor pollicis, flexor pollicis. Atrofie thenaru. R = nižší tricipitální reflex Kořenový syndrom C8  (25%)

S = ulnární prsty, ulnární část paže a předlokti, často se překrývá s oblasti 

C7, 

M = mm. interossei, svaly hypothenaru, dlouhé flexory, R = někdy nižší trici-

pitový reflex a reflex flexorů prstů

Hrudní páteř

V této oblasti jsou poměrně časté blokády kostotransverzálních  a  kostos-ternálních skloubení. Bolesti nebo parestézie se šíří v dermatomech hrud-ních. Často vidíme potíze dýchací, bolestivý nádech a palpační bolestivost kloubků. Pro úzký vztah hrudních segmentů k inervaci srdce vznikají v této oblasti tzv. vertebro-koronární syndromy, imitující infarkty myokardu. Na straně druhé bolestivé aference ze srdce při ischémii způsobují hyperakti-vitu v odpovidajícím segmentu míšním a vyzařující bolesti do levé horní kopnčetiny a do hrudníku. Takovým způsobem vznikají tzv. hyperalgické zó-ny kožní při onemocnění jiných vnitřních orgánů na straně jedné a imitace orgánových lézí při vertebrogenních poruchách.

Typickou distribuci kořenovou vidíme např. u  herpes zoster, kdy kožní erupce jsou přísně lokalizována v příslušné kořenové zóně. Hernie meziob-ratlových destiček jsou v této lokalisaci velmi vzácné.

Bederní páteř

Na vzniku bederních vertebrogenních syndromů se podílí kromě poruch vlastní bederní páteře poruchy sakroiliakálního skloubení a kosti křížové. V této oblasti jsou výhřezy meziobratlových plotének nejčastější.  Základním klinickým projevem poruch bederní páteře je tzv. lumbální ve-tebrální syndrom. Je bolestivě omezená hybnost bederní páteře, která bývá fixována a napřímená, trny a paravertebrální svaly jsou palpačně bolestivé.  Lumbalgie jsou často závislé na určité poloze a výrazně je zvýšen tonus pa-ravertebrálních svalů. 

Anamnesticky zjistíme, že začátek potíží byl náhlý, bolesti měly měnlivou intenzitu a byly vázané na určité poloze nebo se akcentovaly určitým pohy-bem.

Příčiny lumbálních vertebrálních syndromů jsou rozmanité. Jde o lokální blokády, protrúze či výhřezy meziobratlových plotének, instabilitu určitého segmentu. Velký význam mají degenerativní změny (spondylóza, osteofyty), posuny obratlů, stenózy meziobratlových otvorů, primárně či sekundárně úz-ký kanál páteřní. Vyloučit musíme vždy extravertebrální komprese nádorem, destrukce obratlů a kombinace těchto faktorů.

Útlakem bederních kořenů vznikají typické kořenové syndromy:

M = motorický výpad, S = senzitivní porucha R = změny reflexů (hypo-areflexie)

Kořenový syndrom L4  

M = slabší extenze v kolenním kloubu, S = dermatom L4  na přední ploše 

stehna, R =  patelární reflex

Kořenový syndrom L5

M = oslabená dorzální flexe palce a nohy (příznak palce), nepostaví se na patu S = dermatom L5 na laterální straně stehna, laterální straně bérce, dorzum nohy až k palci, R = tibialis posterior (nespolehlivý, i normálně je nekonstantně výbavný)

Kořenový syndrom S1

M = oslabená plantární flexe nohy, nemocný se nepostaví na špičku nohy S = dermatom S1, zadní strana stehna a bérce po maliček, R = reflex Achillo-vy šlachy je nízký až nevýbavný.

Kombinace kořenových syndromů L4 a L5

M = extenzory bérce, S = dermatomy L4 a L5, R = nižší patelární reflex Kombinace L5-S1 M = extenzory prstů, méně i m. triceps surae, S = dermatomy L5 a S1, R = r.  Achillovy  slachy. 

Syndrom kaudy

Příčinou jsou masivní mediální či mediolaterální hernie meziobratlových plotének L3/4 a L4/5, vyloučit musíme vždy útlak kaudy nádorem.  Klinický obraz je typický. Většinou jde o náhle vzniklé intenzivní polyradi-kulární iritace hlavně  v dermatomech L5 a S1, které jsou velmi často asy-metrické. Při vyšetření vidíme masivní lumbální lokální syndrom, oboustran-nou areflexii reflexu Achillové šlachy, popř. dalších reflexů, chabou asymet-rickou paraparézu dolních končetin s akrálním maximem. Ve fázi paraparézy někdy vymizí lumbální syndrom. Dalšími důležitými příznaky jsou periano-genitální hypestézie až - anestézie, atonický měchýř s paradoxní inkonti-nencí moče.

Diagnostika: 

Nativní snímky bederní páteře a pánve, sakuloradicolografie, CT, NMR Léčba vertebrogenních algických syndromů má být komplexní a cílená. Po-dáváme analgetika, nesteroidní antirevmatika, myorelaxantia, analgetické infúze procainem, doporučujeme klid na lůžku, fyzioterapeutické léčení (fy-zikální terapie, masáže atd.), v indikovaných případech provádíme mobiliza-ci zablokovaných segmentů.

Chirurgická léčba je indkována u nemocných s motorickým deficitem a pro-kázaným velkým výhřezem či sekvestrem. Indikace je však vždy přísně indi-viduální a uvážená.

Průběh degenerace meziobratlových plotének

U člověka podporuje několik faktorů vznik degenerativních změn meziobrat-lových plotének. Meziobratlová ploténka ztrácí u člověka brzo vlastní cévní zásobení (tlaková atrofie cév) a stává se bradytrofní. Fibroblasty tvoří ne-kvalitní vazivová vlákna a základní substanci. Ploténky ztrácí elasticitu a turgor. Méně tlumeným působením hydrostatického tlaku vznikají koncent-rické štěrbiny a radiální fisury annulus fibrosus a dochází  k celkovému roz-volnění a snížení meziobratlového prostoru. Jsou nadměrně zatěžovány me-ziobratlové kloubků a zmenšují se  intervertebrální otvory.  Další degenerací tkáně ploténky a biomechanickou zátěží vznikají  intradis-kální posuny a protrúze části plotének, které jsou příčinou lumbálních syn-dromů, kořenového útlaku, sekundárních pseudoradikulárních syndromů z dráždění pouzder meziobratlových kloubků. Pokračující degenerací a půso-bením zevních sil dochází k výhřezům nucleus pulposus a dalších částí ploténky (sekvestrace) a následkem jsou kořenové komprese a event. kom-prese caudy equinae.

Diferenciální diagnóza lokálních lumbálních vertebrogenních syndromů Další příčiny lumbálních algických syndromů jsou M. Baastrup, bolesti při insuficienci zádových svalů (špatné držení, skoliózy, asymetrie pánve atd.), lumbalgie při insuficienci pánevních vazů. Dále spondylolistézy, spondylolý-zy. Spondylitidy specifické, nespecifické. Tumory míšní, míšních obalů a tumory kaudy jsou jen výjíměčně příčinou izolovaných lumbálních syndromů (přichází v úvahu u ependymomů a spongioblastomů kaudy). Významnější jsou tumory vycházející z obratlů. 

Plasmocytomy mohou být solitární. Metastázy předpokládáme hlavně u star-ších osob (primární tumor prostaty, prsů, ledvin, bronchů atd.).  Osteoporóza způsobuje intenzivní bolesti v zádech, ale difúznější.  M. Bechtěrev (spondylitis ankylopoetica) způsobuje hlavně noční bolesti v zádech, lokalizace kolem sakroiliakálního skloubení. Typický je rentgenový obraz a nález  HLA B27 v séru. 

Coccygodynie se šíří často až do bederní páteře, ale palpace kostrče je bolestivá a bolesti se  akcentují vsedě.

Lumbalgie a lumbální syndromy vidíme často u žen (“gynekologické lumbal-gie”).

V graviditě jsou bolesti způsobeny uvolněním lumbosakrálních vazů. V dru-hé polovině těhotenství má vliv hyperlordózy. Vlastní gynekologické bolesti jsou způsobeny cystami, uterus myomatosus, maligními tumory malé pánve.  Bolesti jsou difúznější, méně ohraničené.

Onemocnění ledvin a močovodů mají většinou kolikovitý průběh, typická je poklepová bolestivost v oblasti ledvin. 

Tumory močového měchýře a retroperitoneální tumory mají za následek tr-valé bolesti, které se nemění změnou polohy.

Koxartróza způsobuje asi u 1/3 pacientů v určitém stadiu lumbalgie s iriadi-ací do stehna, do kolena, do sakroiliakálního skloubení. Typickým nálezem je bolestivá vnitřní rotace v kyčli, Laségueův příznak není výbavný.

ROZTROUŠENÁ SKLERÓZA MOZKOMÍŠNÍ (SCLEROSIS MULTIPLEX) 

Roztroušená skleróza mozkomíšní je velmi závažné specifické onemocnění one-mocnění centrálního nervového systému, které  vede ve většině případů dříve nebo později ke ztrátě schopnosti samostatného pohybu. Manifestuje se v libovolném věku, většinou však  u mladých osob a zhruba  1/3 případů má první  příznaky me-zi 20.a 4O. rokem života. Ženy jsou zhruba dvakrát častěji postiženy než muži.  Extrémně vzácné jsou případy  ve věku dětském a u osob  starších 60ti let. 

Epidemiologie:

První popis roztroušené sklerózy byl podán před více než 150 lety.  Přes intenzivní 

výzkum nebyl dosud nalezen jednotlivý kauzální faktor. Důležité poznatky byly získány epidemiologickými studiemi. Podle současných znalostí ovlivňují výskyt RSM 3 faktory: prostředí, genetické faktory a náhoda.  Zajímavé jsou geografické studie. Byly nalezeny zóny vysokého, středního a níz-kého rizika. Riziko onemocnění je  velmi  vysoké  na severní polokouli, nad 7.rovnoběžkou a v Jižní Australii a na Novém Zelandě. Vzácně se  vyskytuje v Mexiku, na Středním východě, v Jižní Americe, v Africe a Asii.

Podle migračních studií hraje určitý patogenní faktor ze zevního  prostředí (vi-

rus?), působící před 15. rokem života, rozhodující úlohu pro pozdější onemocnění. 

Vystěhovalci z oblasti vysokého rizika starší 15 let onemocní v oblasti malého ri-

zika stejně často jako doma. Naopak dospělí vystěhovalci starší 15 let, pocházející  

z oblasti s malým rizikem, neonemocní v rizikové zemi. Děti do 15 let věku nesou v nové vlasti stejně velké či malé riziko jako domácí obyvatelé.

Zajímavé jsou demografické údaje. Nejčastěji onemocní bílá rasa. U černochů 

z Afriky jde o prakticky neznámé onemocnění, zatím co černoši žijící v Americe 

onemocní častěji, ovšem méně často než běloši stejného bydliště. U žluté rasy jde 

o velmi vzácné onemocnění.

Etiopatogenéza

Podstata RS byla v posledních letech objasněná. Jde o autoimunoagresivní zánetli-

vý proces s tvorbou protilátek proti  vlastnímu myelinu, který vede k destrukci 

myelinových struktur a k požkození axonů nervových vláken míchy, mozku, zrako-

vých nervů, mozečku atd. Někteří  pacienti s RS mají vyšší  titry  proti  viru spal-

niček, isolace viru však dosud nebyla možná.

Dále počítáme s genetickou disposicí. Určité vztahy byly nalezeny mezi RSM a HLA-systémem (human leukocyte antigen system I a II).  Asi 70% pacientů s RS má positivní HLA-DR2 a další HLA ( A3, B7, DQW1 atd.). Další kandidáty genů, alterovaných při RSM, jsou geny receptorů T-buněk, geny pro basický myelinový protein, pro Tumor nekrotizující faktor alfa aj.

Patologická anatomie

Patologické změny jsou post mortem vididtelné pouhým okem. Mozek a mícha jsou atrofické, komory dilatovány. Typické plaky jsou různé velikosti a různého věku. 

Distribuce plaků je většinou symetrická s maximem v oblasti míchy, prodloužené 

míchy, pontu, mozečku, optických nervů a corpus callosum. Nápadná je lokalizace 

plaků periventrikulárně a perivenózně.  Demyelinisační ložiska kolem drobných žil 

se vyznačují zvýšenou tvorbou imunoglobulinu IgG, infiltraci T-lymfocyty, plas-matickými buňkami (produkce protilátek!), makrofágy a velkým mononukleárními buňkami. Zánětlivé změny vidíme I v místech mimo plaků a postiženy jsou i me-ningy. 

Během ataky jsou hlavními cílovými substráty myelin a oligodendrocyty. Jejich destrukcí vznikne obraz primární periaxiální demyelinizace.  Vedle sebe se vy-skytují místa demyelinizace a remyelinizace. Demyelinizací vzniklé defekty jsou vyplněny astrocyty se vznikem gliózy a sklerózy.

Aktivní ložiska se vyznačují značnou přítomností makrofágů, které jsou klíčové pro aktivní demyelinizaci produkcí cytokinů a prezentací antigenů pro T-lymfocyty. Obsah degradačních produktů myelinu a oligodendrocytů je značný.  Inaktivní léze vykazují vždy residuální patologické změny. Jde o demyelinizovaná ložiska bez přítomnosti degradačních produktů.

Imunopatogenetický model RSM

Někteří jedinci jsou disponovány ke vzniku RSM svou genetickou konstitucí. Je možné, že mají zvláštní sadu sebepoznávacích genů v oblasti třídy II MHC (major histocompatibility complex) svých genomů (oblast kodování prezentace antigenů).  Když se taková osoba setkává se specifickým, dosud neznámým spouštěcím fakto-rem ze zevního prostředí, aktivizuje se množství autoreaktivních T-lymfocytů. 

Tyto aktivované T-lymfocyty pronikají hematoencefalickou bariérou a prohledá-

vají CNS po svém cílovém autoentigenu. Když se sejdou antigen, buňky prezentu-

jící antigen a pro tento antigen specifické T-lymfocyty, může být iniciován zánět-

livý proces. Aktivované T-lymfocyty produkují interferon gama, který přitahuje 

další T-lymfocyty a aktivuje makrofágy. Makrofágy fagocytují myelin, produkují 

toxické cytokiny (tumor nekrozující faktor alfa - TNF alfa) a prezentují další anti-

gen pro T-lymfocyty. T-lymfocyty produkují své vlastní toxické cytokiny (TNF 

beta). Tyto zánětlivé reakce přímo destruují myelin a oligodendrocyty a navíc de-

struují hematoencefalickou bariéru. Tímto způsobem pronikají další imunokompe-tentní buňky a molekuly do mozku. B-Lymfocyty, protilátky a complement vstu-pují do akce. B-lymfocyty mj. produkují další autoprotilátky. Výsledkem je další destrukce myelinu a oligodendrocytů.

Klinické projevy RSM

Typické příznaky RSM (Lassmann 1995):

?  retrobulbární neuritída

?  spasticita a výskyt příznaků pyramidové léze

?  sensitivní příznaky

?  Lhermittův příznak

?  poruchy mikce a sexuálních funkcí

?  internukleární oftalmoplegie jedno-i obouostranné ?  nystagmus, diplopie, vertigo Atypické příznaky (Lassmann 1995):

?  afázie

?  hemianopsie

?  extrapyramidové příznaky

?  periferní obrny

?  fascikulace svalů

?  psychické změny (zpočátku euforie, později deprese)

?   léze mozkových nervů (např. neuralgie trigeminu)

?  paroxysmální projevy (záchvaty ataxie, dysartrie)

?  léze vegetativní nervové soustavy (pocení, Hoernerův syndrom aj.)

?  syndrom neklidných nohou

?  bolesti

?  alterace vědomí

?  narkolepsie

V 50% se RSM primárně manifestuje spastickými parézami různé lokalisace (pře-

vážně asymetrické  paraparézy, někdy monoparézy, hemiparézy, kvadruparézy) a 

parestéziemi  končetin (často akroparestézie,   někdy  hemiparestézie  a  parestézie 

poloviny obličeje).

V pozdějším  období  onemocnění  pak  udávají  prakticky všichni nemocní remi-

tující anebo progredientní spastické parézy končetin,  parestézie, dysestézie a bo-

lesti v paretických končetinách.

Hyperreflexii zjistíme většinou  nejdříve na dolních končetinách, nejsou však 

vzácné ani iniciální  kvadruhyperreflexie. V dalším průběhu  vidíme často  masiv-

ně zvýšené reflexy a klony, na spastických  končetinách  se  rozvíjí  těžké,  větši-

nou  flekční kontraktury.

Spastické  jevy  pyramidové  jsou  na  začátku onemocnění často výbavné pouze 

jednostranně, většinou na dolních končetinách. Později jsou  výbavné  jedno- ane-

bo oboustranně  u 70%  nemocných s RSM.

Objektivní poruchy citlivosti zjistíme u 50% nemocných. Jsou většinou symetrické s akrálním  maximem. Později jsou poruchy sensitivity pravidlem: symetrické akrohypestézie, hemihypestézie, disociované poruchy,  poruchy citlivosti s horizontální hranicí.

Včasným a velmi cenným příznakem  je tzv. Lhermittův fenomén: pocit elektrické-ho výboje podél páteře a do končetin při předklonu. Je prokazatelný u 1/3 nemoc-ných s RS.

Zhruba 25% nemocných pozoruje iniciálně vestibulocerebelární příznaky (vertigo, 

poruchy chůze a artikulace). Ke včasným objektivním příznakům RSM  patří po-

hledový nystagmus (horizontální, vertikální,  občas disociovaný), který vidíme 

později prakticky u všech nemocných. Později se počet nemocných s těmito pří-

znaky zvětšuje až na 50%. (nystagmus,  skandovaná řeč, intenční tremor = Char-

cotova  triáda). Ataxie, dysmetrie, adiadochokinéza jsou rovněž časté. V pozdějším 

dalším průběhu onemocnění vidíme tyto příznaky u 75% pacientů.  U 35% nemocných s RSM jsou poruchy zraku (mlhavé vidění, monokulární slepo-ta) prvním projevem nemocnění U nemocných s retrobulbární neuritidou v úvodu onemocnění jsou papily zpočátku často normální,  poměrně vzácně  pozorujeme edém papil anebo centrální skotomy.  V dalším průběhu onemocnění se  pak stávají velmi častými nálezy temporální na-blednutí papil zrakových nervů a poruchy perimetru, hlavně centrální skotomy a později zjistíme u 2/3 pacientů přechodné anebo trvalé poruchy zraku.  Prvním objektivním příznakem RSM může být okohybná paréza anebo internukle-ární oftalmoplegie. V pozdějších stadiích vidíme poruchy okohybné u 75% nemoc-ných (asi 10% má poruchy abducentu).

U pacientů s prvními  projevy onemocnění  v mladším věku je diplopie zvlášť  častým příznakem. V dalším průběhu typické  RSM pak trpí 1/3 všech nemocných dvojitým viděním.

Jako iniciální příznaky jsou poměrně vzácné poruchy močení (imperativní mikce, retence moče) a sexuální poruchy. Později vidíme skoro u všech nemocných in-kontinenci moče a u 75% sexuální poruchy. Poměrně vzácné jsou poruchy defekace (5%)

Depresivní syndromy jsou zpočátku i u těžkých forem vzácné, spíše převažuje eu-forie. V průběhu  onemocnění  pak  později převažuje depresivní ladění. U 25% nemocných se rozvíjí demence.

Vzácné jsou iniciální oboustranné neuralgie trigeminu (1-2%) a intenční tremor.

Senzitivní poruchy  obličeje a poruchy n. facialis patří někdy mezi  první objek-

tivní příznaky roztroušené sklerózy a v dalším průběhu jsou takové příznaky zjis-

titelné u 8% nemocných.

Bulbární  příznaky  jsou  v úvodu  vzácnější - dysartrofonie, dysartrie.  V pokročilém stadiu RS však  vidíme skoro pravidelně poruchy  kaudálních  moz-kových  nervů:  dysartrie,  dysfonie, dysfagie.

Průběh

Podle průběhu rozlišujeme 4 hlavní formy RSM:

1.
Remitující forma s atakami a remisemi. Ataky vždy zanechávají těžší a těžší re-

sidua. První  ataka v dospívání  a kolem 20 let života. Kolem 3Oti let často pře-

chází v chronicko-progresivní formu. Jdo o klasickou průběhovou formu RSM.

2.
Chronicko-progresivní RSM. Buď jde o primárně chronicko-progresivní formy  

různé malignity anebo se tato forma vyvíjí z klasické remitující anebo i spinální 

formy.

3.
Spinální forma RSM.  Čistě  spinální  projevy  s průběhem remitujícím anebo chronicko-progresivním.

4.
Benigní RSM. Výskytuje se asi v 15ti  procentech. Nemocný je ještě 10 let po prvních příznacích soběstačný v rodině.

Vzácné jsou maligní formy s úmrtím během několika měsíců od prvních příznaků a tzv. pseudotumorózní formy.

Diagnostika

Kromě pečlivé klinické analýzy mají různý význam další laboratorní a pomocné diagnostické metody. Největší význam má vyšetření MRI a likvoru. V některých případech mají i dnes ještě velký význam evokované potenciály (zrakové, slucho-vé, somatosensitivní) a vyšetření kortikospinálních drah  magnetickou stimulací mozkové kůry.

MRI

V magnetické resonanci vidíme  v 85-95% multilokulární ložiska v bílé  hmotě 

hemisfér,  hlavně periventrikulárně. Často MRI zobrazuje i klinicky ještě němá 

ložiska demyelinizace. Např. u „idiopatických neuritid optiků“ vidíme v 50% změ-

ny svědčící pro demyelinizační proces. Tento nález je  ve shodě se zjištěním, že se 

u 40% nemocných  s původně  „idiopatickou optickou neuritidou“ rozvíjí  do 7  let 

typické  příznaky RSM,  přičemž u 90% těchto pacientů  je RSM manifestní již do 

4 let od  příznaků optické neuritidy

Likvor

V likvoru vidíme lehkou pleocytózu u 60-80% nemocných, z buněk převažují lym-

focyty a plasmocyty. Jsou zvýšené hladiny bílkovin asi u 30% pacientů. Imunoglo-

buliny vykazují vyšší hladiny (hlavně IgG) u 80% nález. Oligoklonální  pruhy IgG  

při isoelektrické  fokusaci jsou  velmi cenným nálezem a jejich průkaz se podaří u 

více než 90% nemocných s typickou  RSM  (IgG se tvoří abnormní aktivitou B-lymfocytů v ložiskách demyelinisace).

Evokované potenciály

Njdůležitější jsou nálezy  prodloužených latencí vlny P100m optických evokova-ných potenciálů a alterace kmenových a somatosenzorických evokovaných potenci-álů.

U  kmenových lézí jsou  patologické kmenové evokované potenciály. Patologické 

nálezy při měření vedení v kortikospinálním traktu po magnetické kortikální  sti-

mulaci jsou typické  pro demyelinisace vláken centrálních motoneuronů.

.

Diferenciální diagnóza

Tumory míšní, kraniocerebrálního přechodu a tumory mozku mohou mít podobný  

průběh jako RSM. Proto se snažíme vždy o vyloučení těchto onemocnění všemido-

stupnými diagnostickými metodami. U funikulární myelózy jsou poruchy  zraku  

velmi vzácné,  v popředí stojí spinální ataxie s jinými poruchami zadních provaz-

ců.

Subakutní  sklerosující panencefalitida  (SSPE) se  vyskytuje u dětí, je doprováze-

na typickým progresivní psychosyndromem, rigorem, myokloniemi a charakteris-tickým EEG nálezem.

Vždy  se  snažíme  vyloučit  jiné diseminované encefalomyelitidy,  zvl. pak infek-

ci Boreliózou.

Kromě typické roztroušené sklerózy mozkomíšní známe ještě několik vzácnějších 

demyelinisačních   onemocnění,   která   uvádíme  v následující přehledné tabulce:

Ke zvláštním formám RS  patří rovněž tzv.“encephalitis pontis et  cerebelli“: 

porucha pohledů, léze kaudálních mozkových nervů  a mozečková ataxie.V následující tabulce uvádíme 3 další méně častá demyelinizační oenmocnění:

NEMOC

encephalitis


encephalitis


neuromyelitis

periaxialis


periaxialis

optica

diffusa


concentrica

SCHILDER


BALO

DEVIC

Léčba

Při atace podáváme kolem 100mg Prednisonu (metylprednisonu) denně,  dávka se  postupně snižuje  během 4  týdnů. Dexamethazon perorální  ane-bo intramuskulární  aplikací. Někdy podáváme infúze s ACTH (Synacthen) a v poslední době se osvědčuje léčba pulzní therapii Methylprednisonem ve vysokých dávkách 500-1000 mg denně. U převážně spinálních forem  se po-daří někdy docílit zlepšení hybnosti  intrathekální aplikací Depomedrolu v dávce 40-80mg.

Azothioprin (antimetabolit) působí imunosupresivně, je nutná trvalá medika-ce. Někdy podáváme Cyclophosphamid v nárazu.

Imunoregulátory (Isoprinosine  apod.) mohou  mít příznivý  vliv na počet atak a někdy prodlužují remise. Vždy podáváme vitaminy a roborantia. Je  nutná intenzivní rehabilitace a cvičení měchýře. Nezbytná je pečlivá psy-chotherapie.

V poslední době vzbudily nové  naděje zprávy o zastavení procesu resp. re-dukce počtu atak  aplikací  Betaseronu. 

MIGRÉNY A OSTATNÍ PRIMÁRNÍ BOLESTI HLAVY

Podle klasifikace mezinárodní společnosti pro bolesti hlavy z roku 1988 pat-ří mezi primární bolesti hlavy 3 skupiny onemocnění:

1.
Migrény

2.
Bolesti hlavy tenzního typu

3.
Cluster headache a chronické paroxysmální hemikranie Migréna bez aury (běžná migréna) Migrény s aurou (klasická migréna)

Migréna s typickou aurou

Migréna s prodlouženou aurou

Familiární hemiplegická migréna

Bazilární migréna

Migrenózní aura  bez bolesti hlavy

Migréna s akutním začátkem aury

Oftalmoplegická migréna

Retinální migréna

Periodické syndromy v dětství, předcházející anebo 

sdružené s migrénou

Benigní paroxysmální vertigo v dětství

Alternující hemiplegie v dětství

Komplikace migrény

Status migrenosus

Migrenózmí infarkt

Při volnějím výkladu patří sem i skupina bolesti hlavy bez prokazatelné strukturální léze (tlakové bolesti hlavy, koitální bolesti hlavy, ice-cream he-adache, ponámahové bolesti hlavy atd.)

Podrobnější dělení migrén uvedeme ve zkratce:

Hlavním kriteriem k zařazení nemocného do některé skupiny primárních bo-lestí hlavy je bezpečné vyloučení některého typu sekundárních, symptoma-tických bolestí hlavy včetně neuralgií. 

? bolesti hlavy v souvislosti s úrazem hlavy (akutní a chronické poúrazové bolesti hlavy)

? bolesti hlavy v rámci cévních onemocnění mozku (akutní ischemické a hemorrhagické příhody, arteriální hypertenze a.j.)

? bolesti hlavy v rámci nevaskulárních intrakraniálních onemocnění  (hypo-tenze a hypertenze likvoru, postpunkčí bolesti hlavy, neuroinfekce, tumory mozku a.j.)

? bolesti hlavy v důsledku užívání léků anebo vynechání medikamentózní 

léčby, zvl. hormonální  antikoncepce

? bolesti hlavy při  celkových infekcích 

? bolesti hlavy při metabolických chorobách (hypoxie, hyperkapnie, hypo-glykemie, dialýza)

? bolesti hlavy a obličeje v rámci onemocnění lebky, krku, očí, uší, nosu, vedlejších dutin, úst či jiných struktur hlavy a obličeje (krční páteř, glau-kom,  dutiny, zuby, čelist, temporomandibulární klouby).  ? kraniální neuralgie, bolest onemocnění nervových kmenů a deaferentační bolesti (např. herpes zoster, Tolosa-Huntův syndrom, retrobulbární neuri-tida, neuralgie trigeminu, glossofaryngeu, n. intermedialis, neuralgie la-ryngeu, n. occipitalis, thalamické bolesti, anestesia dolorosa).  Problematicky je zařazování nemocných s každodenními či téměř každoden-ními bolestmi hlavy (“chronic daily headache”), tvořících velký podíl paci-entů velkých center pro bolesti hlavy. Poměrně často se tento typ bolesti hlavy vyvijí z episodických migrenózních bolesti hlavy a proto je zařazování do skupiny chronických tenzních bolestí hlavy nepřesné. Někteří tito paci-enti mají tolik příznaků migrény, že nesplňují kriteria tenzních bolestí hlavy a jeji frekvence je naopak tak velká, že nejsou splněna kriteria pro  některou skupinu migrén.

Migréna

Obecně má migréna 4 fáze rozvoje:

1.
Fáze prodromů: asi 50% migreniků udává v období 24 hodin před začát-kem záchvatu citlivost na zevní podněty, podrážděnost, větší chuť na někte-rá jídla (zvl. sladká), opakované zívání, poruchy exprese. Někdy nemocný trpí děsivými sny anebo se záchvat ohlašuje průjmem, častějším močení apod.

2.
Fáze aury: v popředí jsou zrakové fenomény jako fotopsie, vjem třpyti-vých útvarů v zorném poli, ze světlejšího bodu se stává klikatá vlnovka, kte-rá se pohybuje apod Podobné vjemy se pak v dalších záchvatech přesně opakují. Dalším typem zrakové aury jsou tzv. negativní skotomy, kdy určitá část zorného pole úplně mizí (např. při čtení vymizí část textu). Vzácným a zvláštním typem zrakové aury je tzv. “syndrom Alenky v říši divu”, kdy po-stavy v okolí jsou protáhlé (kniha Lewisa Carrola!).  Někdy vidíme příznaky senzitivní jako parestézie, někdy slabost končetin a poruchy vyjadřování. Aura obyčejně předchází bolesti hlavy a může trvat maximálně 60 minut.

3.
Fáze bolesti hlavy: bolesti jsou hlavním příznakem migrény, jsou většinou jednostranné a velmi intenzivní, pulsujícícho charakteru. Oboustranná loka-lizace však není výjímkou a migrénu nevylučuje! Velmi často jsou foto- a fo-nofobie, nauzea a zvracení. Námaha zvětšuje bolesti. Proto vyhledává mig-renik temnou a klidnou místnost. Záchvat bolestí trvá u typické migrény bez léčba 2 až 72 hodin.

4.
Fáze postdromální: často se cítí nemocný unaven, má bolesti všech sva-lů. V jiných případech pozorujeme euforii.

Nejčastějí variantou (asi 80%) je migréna bez aury (prostá, běžná migréna). 

Méně častá (asi 18%) je migréna s aurou (klasická migréna).  Podle typu aury rozlišujeme několik podskupin. Uvádíme pouze nejvýznam-nější: 

Migréna s typickou aurou (vizuální příznaky, parestézie, hemiparézy, afázie aj.), migréna s prolongovanou aurou (symptomy aury trvají déle ne 60 minut, maximálně pak 7 dní).  Vzácné jsou případy familiární hemiplegické migré-ny, u které byl v poslední době nalezen genetický defekt. Převážně u žen se vyskytuje basilární migréna, u které vidíme v období aury poruchy perimet-ru, dysartrii, vertigo, tinnitus, hypakúzu, diplopii, ataxii, oboustranné pares-tézie, oboustranné motorické poruchy, kvantitativní a kvalitativní poruchy vědomí. Bolesti hlavy jsou lokalizovány převážně suboccipitálně. Oftalmo-plegická migréna je poměrně vzácná. Diagnostickou podmínkou je výskyt bolesti hlavy, které se překrývají se vznikem příznaků léze okohybných ner-vů. Oftalmoplegie jsou vždy homolaterální k bolestem hlavy.  Komplikace migrény:  Status migrainosus a migrenózní infarkt (neurologický deficit přetrvává  déle než 7 dní, v CT anebo MRI vidíme obraz mozkového infarktu a jiné příčiny infarktu mozku byly vyloučeny.  Cluster headache (CH)

Tímto typem primárních bolestí hlavy trpí v 90%  muži kolem 30. roku věku. 

Jde o bolesti periorbitální lokalizace, velmi intenzivní a něměnící stranu.  Typické je nakupení v periodách různého trvání (“cluster period“), kdy má nemocný denně 1-7 záchvatů, podle definice nesmí trvat jeden záchvat déle než 180 minut bez léčby. Homolaterálně se vyskytuje aspoň jeden z následujících příznaků: ptóza víčka,  mióza, překrvení spojivek, větší lakrimace, zduření nosní sliznice,  zčervenání a pocení čela a obličeje, edém víček. Ataky se vyskytují převážně v nočních hodinách a vždy ve stej-nou dobu. Nemocný obvykle chodí po místnosti (bolesti jsou horší vleže).  Někdy předchází atace požití alkoholu anebo  vasodilatační léčba (nitrogly-cerin).

Chronické paroxysmální hemikranie

Jde o velmi vzácný typ primárních bolestí hlavy, který je častější  u žen. Ty-pické jsou velmi intenzivní, unilaterální, periorbitální či temporální bolesti,  trvající 2 až 45 minut. Pozorujeme v průměru než 5 atak denně. Homolate-rálně se vyskytují překrvení spojivky, lakrimace, zduření nosní sliznice, rhi-norhea ptóza, edém víček. Průkazná pro tento typ primárních bolesti hlavy je prakticky 100% účinnost  indometacinu v průměrné dávce 150mg.  Tenzní typ bolesti hlavy (TTH)

Obecně je tento typ primárních bolestí hlavy charakterizován trváním jedné ataky mezi 30 minut až 7 dny. Žádáme přítomnost aspoň dvou z následují-cích projevů: bolesti hlavy jsou tlakové, svíravé a nikoliv pulsující, intenzita je malá až střední a kolísá během dne, lokalizace je oboustranná až difúzní, námaha bolesti  obvykle nezhoršuje a nemocný je schopen vykonávat běž-nou činnost. 

Etiopatogenéza  migrény

Intenzivní výzkumy migrény zvláště v posledním desetiletí přínesly velmi cenné dílčí poznatky, tvořící stavební kameny ve složité mozaice komplexní patogenézy tohoto onemocnění. Komplexní obraz příčin a mechanismů mi-grény vak dosud podán nebyl.

Není dosud přesně známo, proč migréna postihuje určitý okruh osob a čím jsou migrenózní záchvaty vyvolány. Je zatím sporné,  zda vznik migrény s aurou podléhá jiným zákonitostem než vznik migrény bez aury.  Při vzniku záchvatu migrény spoluúčinkuje společně celá řada vnitřních a zevních spoušťěcích faktorů.

Ze vnitřních faktorů hrají roli centrální neuronální hyperexcitibilita, nižší prah dráždivosti (nižší “migrenózní prah”), instabilita vaskulárních a algic-kých kontrolních mechanismů. Byly zjištěny určité souvislosti  výskytu mig-renózních záchvatů s biorytmy některých centrálních  struktur a s hormonál-ními změnami.

Důležitou úlohu hrají změny v hladinách hlavně serotoninu, ale i noradrena-linu, histaminu, neurokininu, prostoglandinu F a.j.  Bylo zjištěno, že hladiny serotoninu (5-HT) jsou v období asi 24 hodin před migrenózním záchvatem zvýšené v trombocytech, které představují primární nosič této látky. 

S touto skutečností souvisí některé prodromální příznaky migrény (velký hlad, chuť na sladké potraviny, spavost atd.)

Během ataky bolesti hlavy pak poklesne tato hladina o více než 50%. Bě-hem ataky se prudce zvyšuje vylučování 5-HIAA, hlavního metabolitu 5-HT, což svědčí pro masivní degradaci 5-HT. 

Není zatím přesně známo, zda např. význam serotoninu tkví hlavně v účasti na centrálních kontrolních mechanismech bolesti, v regulaci kortikálních se-rotoninergních projekcí anebo v přímém působení na cévní stěnu. Pravdě-podobná je jeho účast na všech uvedených dějích. 

Jako zevní trigger mohou pak působit ostré světlo, stres, únava, hladovění a.j.

Během aury dochází prokazatelně k poklesu mozkové perfúze a energetic-kého metabolismu a zvyšuje se přechodně hladina serotoninu. Podle sou-časných představ hrají primární úlohu při vzniku aury neurogenní mecha-nismy, tzv. „cortical spreading depression“, vyvolaná spontánními neuronál-ními výbojí v oblasti jader mozkového kmene (periakveduktální šeď, gangli-on Gasseri, jádra hypothalamu). Jde o pomalu (2-5 mm/minutu) occipito-frontálním směrem postupující vlnu deprese elektrické aktivity mozku s po-ruchou iontové homeostázy a depolarizací nervových buňěk. Tento stav je úzce spojen s náhlou změnou centrální neuronální excitability v důsledku uvolnění glutamátu se současnou supersenzitivitou N-methyl-D-aspartatového receptoru (NMDA). V období aury se zvyšuje obrat vysokoe-nergetických fosfátů a poklesne intracelulární  obsah magnézia.  Pro primárně neurogenní původ aury svědčí pozorování,  že stimulace ně-kterých jader mozkového kmene anebo periakveduktální šedi u zvířat a u člověka vyvolává změny perfúze a bolesti hlavy identické se změnami u  mi-greniků.

Pro období migrenózních bolesti hlavy jsou typické zvýšení CBF a pokles hladiny serotoninu. Příčinou vlastních bolestí hlavy  však není zvýšené pro-krvení kortexu, nýbrž dilatace meningeálních arteriol  zvl. v tvrdé pleně a jejich neurogenní zánětlivé a edématózní změny. Tyto cévy jsou bohatě inervované algickými vlákny z n. trigeminus a bolest se proto projikuje pře-devím do periorbitální a frontotemporální krajiny, do inervační oblasti gang-lion semilunare Gasseri. V určitém stadiu cortical spreading depression se aktivuje u migrény s aurou pravděpodobně konstitučně hypersenzitivní tri-geminální systém. U migrény bez aury  působí trigger-faktory především na střední mozek a mezimozek (hypothalamus), odkud pak je iniciována uvol-nění abnormně vysokého mnoství neurotransmiterů, čímž dochází k dilataci a distensi kraniálních cév (předevím meningeální arteriol). Tato vasodilatač-ní stimulace je mimo jiné  zprostředkována antidromní stimulací vláken tri-geminálního systému (trigeminovaskulární systém). 

Takto distendované cévy vysílají algické podněty ortodromně zpět do trige-minálního ganglia a současně způsobují uvolnění neuropeptidů jako sub-stance P,  calcitonin gene-related peptid, neurotoxin A atd. Tím se stupňuje vasodilatace a dále se zvyšuje cévní permeabilita. Dochází k extravasaci plasmatického proteinu, z leukocytů a trombocytů se uvolňují dalí neuro-peptidy a algogenní substance. Výsledkem je m.j. neurogenní sterilní zánět a otok cévní stěny. Bolestivé signály z takto změněné arteriální stěny stup-ňují aktivaci trigeminálního systému a jsou  společně s vasodilatací příčinou udržování bolestivé fáze migrenózního záchvatu. K přetrvávání bolestí pak příspívají impulsy, šířící se tímto  trigeminovaskulárním systémem sem a tam (ping-pong-efekt).

Rozhodující úlohu v těchto dějích haje pravděpodobně serotonin,  jeho hla-dina během záchvatu bolesti poklesne a zvýšením jeho hladiny anebo zvý-šením aktivity jeho receptoru 5-HT 1 lze  přerušit záchvat migrény.  Úlohu dalších substancí, produkovaných cévním endotelem, jako např. va-sodilatační endothelium-derived relaxing factor (EDRF)  a vasokonstrikčního endothelinu (ET) není do detailu objasněná. Je  vak známo, že působení se-rotoninu je závislé na přítomnosti  těchto substancí v cévní stěně a lze teo-reticky předpokládat  jejich regulující vliv na účinkování serotoninu.  Podobně musíme předpokládat důležitou úlohu těchto substancí a  jejich souhra se serotoninem při vzniku gastrointestinálních potíží (nausea, zvra-cení) a hematologických změn (hyperagregabilita krevních destiček) během migrenózního záchvatu.

Léčba migrenózního záchvatu 

U lehkých záchvatů stačí někdy aspirin anebo paracetamol v dostatečné dávce popř. v kombinaci s kofeinem (Acylcoffin, Ataralgin apod.) anebo er-gotamin s cofeinem  (Ergofein, Cafergot). Někteří pacienti dobře reagují na nesteroidní  antiflogistika (Ibuprofen, Naproxen a.j.).  Z dnes již klasických prostředků aplikujeme co nejdříve Dihydergot (dihyd-roergotamin) l mg i.m. společně s prokinetikem (Cerucal 10mg).  Velký význam pro léčbu záchvatu migrény získal v poslední době agonista 5-HT1, Sumatriptan resp. Imigran, jež má podle dosavadních studií výborný efekt na migrenózní záchvat  ve stadiu bolesti hlavy, ale ovlivňuje příznivě i projevy aury. Velmi dobrý efekt má tento preparát i na cluster headache.  U cluster headache je na prvním mistě inhalace kyslíku (7-9 litrů za minutu), aplikujeme Imigran, Dihydergot a někdy je úspěný náraz kortikoidy (1 tý-den).

Určitou zatím teoretickou budoucnost má nalezení účinného antagonisty glutamátových receptorů, zvl. antagonisty subtypu N- methyl-D-aspartatu (NMDA). Lékem volby u chronických paroxysmálních hemikranií je ibupro-fen.

Profylaxe migrenózních záchvatů

Betablokátory (Propranolol, Metoprolol) jsou dnes označovány za lék první volby. Blokátory calciových kanálků (Stugeron, Cavinton, Sibelium, Nifedipin aj.) mají někdy dobrý efekt, zvl. v kombinaci s magnéziem.  Antagonisté serotoninu, zvl. 5-HT 2 receptoru (Migrenal, Lysenyl, Pizotifen, Sandomigran a.j.) jsou rovněž osvědčenými profyxlaktiky migrény. Ve zvláštních indikacích, zvl. u tenzních bolestí hlavy, se osvědčuje léčba anti-depresivní (Amitryptilin).

Velmi účinným profylaktikem migrény, tenzních bolesti hlavy a cluster hea-dache je kyselina valproová anebo jejich solí (valproáty) jako Convulex, De-pakine Chrono aj.

NEURALGIE V OBLASTI HLAVY

Primární (esenciální) neuralgie n. trigemini

Neuralgie trigeminu je poměrně častým neurologickým onemocněním. Kla-sické dělení na primární esenciální (idiopatickou) neuralgii a sekundární neuralgie trigeminu má své opodstatnění vlastně pouze podle klinického ob-razu. V posledních letech bylo totiž zjištěno, že většina tzv. idiopatických forem je způsobena vaskulární kompresí sensitivního kořene trigeminu v místě jeho vstupu do mozkového kmene ektatickou, elongovanou a tortuózní horní mozečkovou tepnou anebo aberantní tepnou. Vzácněji působí ab-normní laterální klíčka a. basilaris (megadolichobasilaris) kompresivně na sensitivní kořen. Až ve 2% jsou příčinou typického klinického obrazu pri-mární neuralgie trigeminu tumory cavum Meckeli (neurinomy, meningeomy, epidermoidy) anebo aneurysmata vertebrobasilárního řečiště. U roztroušené sklerózy pozorujeme typické primární neuralgie trigeminu ve 2-5% případů.  V malém procentu případů však ani při použití všech moderních diagnostic-kých metod příčinu neuralgie nezjistíme.

Klinický obraz: Typický je začátek po 50. roce života, ženy jsou postiženy častěji. Bolesti se objevují bleskově, vyzařují hlavně do areálů 2. a vzácněji i 3. větve, jsou velmi prudké, šlehavé, pálive anebo bodavé, trvají pouze několik sekund a opakují se denně až 100x. Nemocní bývají v atace těžce reaktivně depresivní. Většinou jsou bolesti vyprovokovány žvýkáním, čiště-ním zubů, holením, dotekem obličeje (spouštěcí zóna, “trigger zone”). Někdy je obličej v záchvatu stažen do bolestivé křečovité grimasy (“tic doloreux”).  Postupem času se jednotlivé záchvaty prodlužují, bezbolestné intervaly se zkracují a pacienti trpí někdy několik hodin trvajícími krutými bolestmi, které se mohou stát příčinou sebevraždy. Neurologický nález je vždy fyziologický, kromě spouštěcí zóny nezjistíme poruchy citlivosti ani jiné objektivní poru-chy.

Diagnóza primární neuralgie trigeminu se opírá o údaj bleskově vznikajících a stejně rychle ustávajících bolestech v kožní zóně 2. anebo 3. větve trige-minu. Déletrvající a pozvolna vznikající bolesti, byť ve stejné lokalizaci, ne-jsou typické pro primární neuralgii trigeminu.

Léčba: V konzervativní léčbě se nejvíce osvědčuje profylaktické podávání Bistonu či Tegretolu, Neurotopu  v dávce 3xl-2 tablety denně. Někdy má po-dobné účinky Sodanton anebo Everiden. Během záchvatu aplikujeme silná analgetika parenterálně (Tramal, Fortral apod.) a uložíme nemocného do klidné, stíněné mistnosti. Při neúspěchu této léčby indikujeme symptomatic-kou neurochirurgickou léčbu, v současné době např. termokoagulaci Gas-serského ganglia perkutánní cestou přes foramen ovale anebo retroganglio-nární aplikaci Glycerinu do Cavum Meckeli. Jedinou kauzální léčbou bývá mikrodekomprese senzitivního kořene trigeminu s vkládáním fascie anebo svalu mezi komprimující tepnu a nervová vlákna. Úspěšnost této léčby je při odborném provedení až 90%!

Sekundární neuralgie n. trigemini

Mají zcela odlišný klinický průběh. Bolest začíná znenáhla, postupně zesílí a pozvolna opět ustupuje (trvání několik hodin). Velmi často bolesti vyzařují do 1. větve anebo do všech větví trigeminu a postiženi jsou většinou mladší věkové skupiny. Chybí spouštěcí zóna a zjistíme dotekovou hypestézii či dysestézii v bolestivé oblasti, výstupy jsou bolestivé.  Diagnostika sekundární neuralgie je zaměřena na odkrytí zánětlivých afekcí v okolních tkáních (sinusitidy, odontogenní zánětlivé procesy, záněty žláz atd.). Příčinou mohou být maligní tumory z oblasti ORL, oftalmologie, sto-matologie. Intrakraniální procesy (arachnopatie, aneurtysmata, neurogenní nádory atd.) jsou spíše výjímkou. Léčba sekundárních neuralgií je zaměřena na odstranění vyvolávajících příčin.

Neuralgie n. glossopharyngici

Jsou primární a sekundární a opět se liší charakterem bolesti a trváním zá-chvatů jak neuralgie trigeminu. U primárních forem jednoznačně převládá jako příčina vaskulární komprese vstupního úseku nervu do kmene (a. cere-belli inferior posterior) a u sekundárních forem jde o záněty, nádory a jiné patologické procesy parafaryngeálně. Bolesti jsou lokalizovány v oblasti tonsil, vyzařují do ucha, k úhlu mandibuly. Provokace záchvatu bolesti žvý-káním a polykáním.

Neuralgie temporomandibulárního kloubu (Costenův syndrom) Hlavními příčinami jsou chybná okluze chrupu (při vrozených vadách či de-fektech chrupu) anebo různé artropatie temporomandibulárního kloubu (ar-trózy apod.).

Klinický obraz: Výskyt u žen středního věku. Jde o intenzivní preaurikulární bolesti kolem temporomandibulárního kloubu, šířící se do čelistí a temporál-ně až occipitálně, často uvádějí pacienti tinnitus. Bolesti jsou vyvolávány žvýkáním. Temporomandibulární kloub je palpačn bolestivý. Léčba přisluší hlavně stomatologovi.

Vzácné obličejové neuralgie

Aurikulotemporální neuralgie (Bailarger-Frey)

Preaurikulární a temporální bolesti, červenání obličeje, pocení při chuťových podnětech.

Neuralgie n. intermedius

Bolesti v hloubce ucha, poruchy lakrimace, sekrece slin a chuťové percepce.

Neuralgie n. laryngicus superior

Bolesti v oblasti patra, submandibulárně pod uchem. Provokace např. poly-káním.

ONEMOCNĚNÍ EXTRAPYRAMIDOVÉHO SYSTÉMU

Velký počet neurologických onemocnění je doprovázeno výskytem mimovol-ních pohybů, hyperkinéz. Příčinou jsou ve většině případů léze lokalizovány ve strukturách extrapyramidového systému, mající 2 hlavní společné rysy: 

1) zhoršují se během stresu, po emočních podnětech a při duševní námaze 2) vymizí ve spánku Jiné hyperkinézy jsou způsobeny onemocněním motorických jader mozko-vých nervů či předních rohů míšních a uvedené charakteristiky neplatí (např. fascikulace, fibrilace).

Charakteristika nejčastějších hyperkinéz (h.) 

Choreatické h.: náhlé, nepravidelné, křečovité pohyby krát-kého trvání Atetoidní h.: nepravidelné, pomalé, červovité pohyby hlav-ně rukou a prstů Choreoatetoidní h.: kombinace choreatických a atetoidních hyperkinéz Dystonické h.: náhlé, nečekané zvýšení svalového tonu v některých svalových skupinách s poklesem svalového tonu v antagonistech Myoklonie: prudké kontrakce svalů či svalových skupin Myokymie: trvalé, vlnovité, nepravidelné svalové kontrakce (často periorbitálně)

Myorhytmie: pravidelné, rytmické a rychlé svalové kontrak-

ce

Fascikulace: nepravidelné kontrakce svalových vláken, 

inervovaných jednou motorickou jednotkou

Tiky: opakované, nepravidelné křečovité pohyby, podobají-

cí se volním pohybům

Habituální spasmy: dlouhotrvající tiky

Klonus: rytmické svalové kontrakce a dekontrakce

Tremor: rytmické hyperkinézy většinou malé amplitudy

Uvedené hyperkinézy jsou součástí několika důležitýách klinických jednotek, které popisujeme podle frekvence výskytu a podle klinické významnosti.

Parkinsonova choroba a Parkinsonské syndromy

Parkinsonova choroba: Parkinsonova choroba je v naši populaci nejčastěj-ším degenerativním onemocněním extrapyramidového systému a postihuje především nigrostriatální dopaminergní neurony. Zhruba 1% osob vě věku nad 50 let trpí touto chorobou.

Etiologie a patologie: Etiologie Parkinsonovy choroby není známá. U 5-10% byl zjištěn familiární výskyt s autosomálně dominantní dědičností, což svěd-čí pro určitý podíl endogenní dispozice. Významnou úlohu hrají toxické vol-né radikály, vznikající při oxydaci. Substantia nigra Parkinsoniků obsahuje větší množství železa, které podporuje oxydaci a nižší hladiny glutathionu, který zabraňuje tvorbu volných kyslíkových radikálů. Tato skutečnost m,ůže zčásti vysvětlovat predilekčí degeneraci substantia nigra u Parkinsoniků.  Exogenní faktory včetně eventuální infekce pomalým virem jsou v poslední době stále více diskutovány, chybí však jednoznačné přímé důkazy.  Histopatologicky je hlavním příznakem úbytek dopaminergních neuronů nig-rostriatálních spojů obsahujících melanin. Dochází k depigmentaci nc. niger a mikroskopicky jsou patrné intraneuronální hyalinní inkluzní těliska (Lewy-ho těliska). Patologické změny však nejsou omezené na nc. niger. Byl nale-zen difúzní deficit neuronů mozku a mozkového kmene (kortex, bazální gan-glia, thalamus, locus coereleus atd.).

Histochemicky je nápadně snížená hladina dopaminu, ale i serotoninu a no-radrenalinu v mozku. Důležitým důsledkem je nerovnováha hladin dopaminu a acetylcholinu.

Patofysiologie: Klinické projevy Parkinsovy choroby jsou způsobeny nedo-statkem dopaminergní aktivity v bazálních gangliích. Dopamin je v nedosta-tečném množství uvolněn z nigrostriatálních neuronů a vázne vazba dopa-minu na dopaminergní receptory. Selháváním dopaminergních nigrostriatál-ních systémů získávají jiné transmisní systémy (zvl. systém cholinergní) převahu a touto dysbalancí jsou ovlivněny prostřednictvím thalamu a jeho spojů i ostatní části mozku. 

Klinický obraz: Kardinální příznaky Parkinsonovy choroby jsou klidový tre-mor, bradykinéza či zpomalení hybnosti, rigidita a ztráta posturálních refle-xů.

Klidový tremor je způsoben inhibicí aktivity gama motoneuronů, čímž odpa-dá jejich tlumivý vliv na rytmické výboje alfa-motoneuronů, indukované vent-rolaterálním jádrem thalamu.

Rigidita je následkem nedostatčné inhibice a zvýšené aktivity alfa-motoneuronů, působících současně na agonisty i antagonisty.  Akinéza resultuje z poruchy integrace optických, vestibulárních, propriocep-tivních aj. impulsů v bazálních gangliích. Výsledkem je alterace reflexní re-gulace gama- a alfa-motoneuronů.První příznaky pozorujeme obvykle mezi 5O. a 60. rokem života. Pro familiární formy onemocnění je typický začátek v mladším věku s výrazným tremorem.

Důležité jsou včasné příznaky Parkinsonovy choroby. Byly identifikovány 3 klinické podskupiny:

1. podskupina s domaninantním tremorem

2. podskupina s bradykinézou, posturální instabilitou a obtížnou chůzí 3,. podskupina bez dominance některého příznaku Ztuhlost svalů končetin způsobuje postupně fixované semiflekční držení horních i dolních končetin se zvýšením posturálních reflexů a zmenšením až vymizením souhybů horních končetin při chůzi. Rigidita svalů trupu a šíje má za následek předklon trupu a hlavy.

Bradykinéza způsobuje zkrácení a zpomalení kroků, časté jsou propulze (parkinsonik “utiká za svým těžištěm”,), lateropulze a někdy i pády. U po-kročilých případů se vyskytují náhlé pohybové blokády (“freezing”) s velkými obtížemi nového startu. Nápadná je hypomimie (až maskovitý obličej), po-malejší a monotonní mluva. Mikrografie je poměrně často vůbec prvním pří-znakem choroby. V těžkých neléčených případech je Parkinsonik neschopen samostatného oblékání a stává se imobilním. Vleže je nápadná anteflexe hlavy až příznak tzv. fiktivního polštáře pod hlavou.  Tremor začíná často na jedné ruce, má frekvenci od 6-8 Hz a podobá se počítání peněz. V těžkých případech je tremor generalizovaný. Kromě kon-četin postihuje hlavu, jazyk, dolní čelist (“rabbit-fenomén”). Ve spánku tre-mor vymizí, při emocích se stupňuje. 

Vegetativní poruchy: excesivní pocení,seborrhoe, hypersalivace, sfinktero-vé poruchy, ortostatická hypotenze jsou časté.

Psychika: generalizovaná redukce neuronů je příčinou demence, kterou vi-díme u 50% nemocných. V některých případech předchází demence vlastní parkinsonské projevy o měsíce až několik let. Rovněž u asi 50% nemocných s Parkinsonovou chorobu pozoruje depresivní syndromy.  Bolesti: mnoho pacientů trpí bolestmi lokalizovanými ve svalstvu trupu a končetin, někdy křečovitého charakteru.

V současné době představuje dlouhodobá léčba levodopou nový problém.  Zhroba 5 let po zahájení této therapie pozorujeme fluktuace motoriky a změny chování a kognitivních schopností.

Po dobrém efektu léčby (fáze „on“) následuje asi 30-60 minut před další dávkou levodopy zhoršení motorických schopností (fáze „off“). Často pozo-rují pacienti dyskinézy v období nejvyšší hladiny léků a při poklesu hladiny.  U těchto chronicky léčených nemocných pozorujeme v 1/3 depresi, v 1/3 demenci a u ¼ halucinace. Časté jsou výrazné poruchy spánku V poslední době bylo zjištěno, že poruchy paměti u parkinsoniků jsou způ-sobeny dysfunkcí nc. caudatus, poruchy motoriky dysfunkcí putamenu.  Diagnostika: Většinou je klinický obraz typický a rozhodující. V CT a MR vidíme u pokročilých forem kortikální atrofie a hydrocefalus e vacuo.  Diferenciální diagnostika: u progresivní supranukleární oftalmoplegie vidíme kromě poruch pohledu (vertikální, pak horizontální) rovněž dysartrii, bradyfrenii a rigiditu. Tremor však chybí.

U nemocných s olivo-ponto-cerebelární atrofií pozorujeme rovněž rigiditu, tremor, hypokinézu, dysartrii, poruchy mikce, parézy okohybné. Rozhodne CT. Ortostatická hypotonie (Shy-Drager) je charakterizována ortostatickou hypotonií, často se vyskytující už při pouhém posazování na lůžko. Jinak jsou říznaky podobné Parkinsovoy choroby.

Léčba: Většinou musí být použita kombinační therapie. Naší snahou je však monotherapie ve stoupajících dávkách.

Tremor: dobrý vliv mají betablokátory (Trimepranol, Betaloc). Tremor a rigi-dita: anticholinergika (Deparkin, Triphenidyl, Tremaril, Kemadrin). Amanta-din (Viregyt K) působí dobře na rigor, v infúzi je lékem volby při akinetických krizích (stimulace dopaminergních neuronů). U lehkých parkinsonských syn-dromů je velmi dobrá kombinace anticholinergik (snižují hladinu acetylcholi-nu) a amantadinu (stimuluje dopaminergní neurony).

U výraznějších syndromů musíme podávat substituční therapii ve formě le-vodopy. Dekarboxylací v mozku vznikne dopamin. Samostatně však levodo-pa má malý efekt, protože je periferně odbouráván všude přítomnou dopa-dekarboxylázou. Proto se přidává do levodopy inhibitor dekarboxylázy (v benzerazid, carbidopa), který neproniká hematoencefalickou bariérou. Do mozku tím proniká mnohem větší množství levodopy a vymizí periferní ved-lejší účinky dopaminu (hypotenze, zvracení atd.). Vhodné je rozdělení cel-kové dávky do více denních dávek. Kontraindikací léčby levodopou a anti-cholinergiky je glaukom.

Při aplikaci inhibitoru dekarboxylázy je však levodopa periferně i centrálně působením katechol-O-methyltranferázou (COMT) přeměněna v 3-0- metyl-dopa (3-OMD). 3-OMD má dlouhý poločas rozpadu, kumuluje se periférně a kompetitivně redukuje transport levodopy do mozku. Proto byly vyvinuty in-hibitory COMT (entacapon a tolcapon), které zvyšují množství levodopy pro-cházející hematoencefalickou bariérou a snižují množství 3-OMD a riziko kompetiviní inhibice. Centrální blokáda COMT pak zvyšuje centrální hladinu levodopy a snižuje přeměnu dopaminu (DA) na 3-methoxytyramin (3-MT) a přeměnu dihydroxyfenyloctové kyseliny na kyselinu homovanilinovou.

Průběh biochemických reakcí při podávání levodopy (L-dopa) s inhibitorem dekarboxylázy (AADC) znázorňuje následující schéma:

Průběh biochemických reakcí při současné aplikaci inhibitoru COMT je zná-zorněn na dalším schématu:

Nabizí se použití antioxydačních látek jako např. tocoferol (vitamin E). Mul-ticentrické studie však jeho protektivní efekt neprokázaly, užitečnější se zdá být aplikaci specifických  inhibitorů monoaminooxydázy B (seligilin nebo la-zabemid), které např. mohou oddálit nutnost aplikace levodopy o zhruba 9 měsíců.

Redukci dávek levodopy anebo alternativní léčbu při vedlejších účincích dlouhodobé léčby levodopou anebo jeji neúčinnosti umožňuje léčba agonis-ty dopaminu jako Bromcriptin a Pergolide (agonisté dopaminových recepto-rů) anebo inhibitorů MAO-B jako Deprenyl (inhibice metabolismu dopaminu).  Někdy se zmenšují nežádoucí účinky levodopy přidáním samostných inhibi-torů dekarboxylázy. 

Typická triáda Parkinsonovy choroby rigor, hypokinéza a tremor se vysky-tuje i u řady jiných onemocnění (parkinsonské syndromy, parkinsonismus).

Léčba parkinsonismu-přehled

Léčba  

      způsob účinku  
   kdy  
      kontraindikace

Betablokátory 
     blok betareceptorů
   tremor  
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      glaukom


           rigor
      hypertrofie prostaty
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                     minergních neuronů 
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dekarboxylázy 
     minu 


   rigor 
       psychosyndrom 


           akinéza 
       onemocnění jater

Agonisté dopaminu stimulace    
           vše 
       kardiální insuf. 

presyn. recept. 

renální insuficience

Inhibitory MAO 
     redukce odbou- 
   vše               totéž

rávání dopaminu

Tricyklická anti-

depresiva

Physioterapie

Postencefalitický parkinsonismus: V průběhu celosvětové epidemie letargic-ké encefalitidy v letech 1917-1928 byly pozorovány parkinsonské syndromy parainfekčního typu. Většinou však vznikly parkinsonské syndromy až po několika letech a v podstatě lze hovřit o infekcích “pomalým virem”. Kromě rigidity, hypokinézy a tremoru se tato forma vyznačuje výskytem psychóz, halucinací a demence, akulogyrními krizemi, blefarospasmem, nystagmem, poruchami okohybných nervů. Choroba probíhá progredientně a často zkra-cuje život.

Arteriosklerotický parkinsonismus: příčinou jsou většinou lakunární infarkty nc. niger, nigrostriatálních drah a jináých části bazálních ganglií s destrukcí dopaminergních systémů mozku.

Kromě klasické triády parkinsonského syndromu se vyskytují proběhlé is-chemické ataky a pseudobulbární projevy.

Medikamentózní parkinsonismus: Vznik blokády dopaminových receptorů např. fenotiazinem, reserpinem, antagonisty calciových kanálků. Dopamin a jiné dopaminergní léky jsou neúčinné (blok receptorů).  Toxický parkinsonismus: po otravě CO, manganem atd.

Parkinsonismus v rámci jiných degenerativních onemocnění: Alzheimerova choroba, Jakob-Creutzfeldova choroba, Wilsonova choroba.  Postraumatický parkinsonismus: nejlepším příkladem je encephalopathia pugilistica boxerů s hermorrhagiemi v bazálních gangliích.

Jiné formy tremoru

Benigní familiární tremor: Oboustranný, symetrický tremor prstů a rukou, frekvence 6-12 Hz. Tremor klidový i akční. Dědičnost autosomálně domi-nantní. Příčinou je vrozená nerovnováha neurotransmiterů v bazálních gan-gliích. Léčba: Trimepranol, diazepam.

Intenční tremor: výskyt pouze během pohybu na horních končetinách s frek-vencí 3-5 Hz. Léčba Trimepranol, diazepam.

Klidový tremor viz Parkinsonský tremor

Metabolický tremor: v rámci hyperthyreoidismu, onemocnění jater apod.  frekventní tremor rukou i hlavy (10-20 Hz). Léčba základního onemocnění.  Tremor alkoholiků: výskyt 8-12 hodin po posledním poživáním alkoholu.  Frekvence 6-10 Hz, končetiny i hlava. Léčba: chlordiazepoxid (Rudotel) či diazepam.

Chorea major Huntington

Jde o autosomálně-dominantní dědičné onemocnění s degenerací bazálních ganglií, zvl. corpus striatum. Defektní gen byl lokalizován na konci krátkého raménka chromozomu 4. Riziko onemocnění dětí kolem 50%.  Patogenéza a patologie: Zřetelná atrofie nc. caudatus a putamen (striatum) jsou příčinou vnitřního hydrocefalu. Současně vždy i kortikální atrofie. Mik-roskopicky výrazný deficit středních neuronů nc. caudatus a putamen a re-aktivní gliosa. Významná je redukce GABA a GABA-receptorů ve striatu, de-ficit acetylcholinu, substance P a dynophinu. Výsledkem je převaha dopami-nu a nerovnováha mezi uvedenými neurotransmitery je příčinou hyperkinéz.  Klinický obraz: Manifestace většinou ve středním věku. Jde o typické jsou rychlé, arytmické choreatické hyperkinézy končetin, trupu a obličeje (grima-sování). Poruchy polykání, fonace, dýchání. Později proximální šíření hy-perkinéz, stávají se dystonické až atetoidní, svalový tonus narůstá - až kontrakce svalů. Hyperhidróza, hypersalivace.

Psychopatologické poruchy se objevují často dříve než vlastní hyperkiné-zy.Jde o poruchy paměti, osobnosti a postupný rozvoj demence. Někdy vi-díme i agresivitu a paranoidní projevy.

3 varianty: hypokineticko-rigidní forma dětí a mladistvých, juvenilní forma s včasnou demencí a epilepsií, pozdní forma po 60. roce života s mírnými hy-perkinézami a poruchami osobnosti (status subchoreaticus).  Diagnostika: difúzní atrofie mozku, zřetelná atrofie nc. caudatus (rozšíření předních rohů postranních komor).

Diferenciální diagnostika: Chorea minor rheumatica, lues, encefalitidy. Ob-tížně se rozlišuje někdy vaskulární chorea, která se však vyskytuje ve vyš-ším věku a nepřechází v hypertonickou formu.

Léčba: Ve včasných fázích zlepšení choreoatetoidních hyperkinéz neurolep-tiky (fenotiazin, haloperidol). Reserpin ve stoupajících dávkách. Inhibice domapinových receptorů tiapridem. U hypokineticko-rigidních forem anticho-linergika, agonisté dopaminu, amantadin, bromcriptin. Včasná a pečlivá léč-ba depresí (Amitriptylin, imipramin a.j.).

Chorea minor (rheumatica) Sydenham

Příčinou je pozdní patologická imunitní reakce po infekci betahemolytickými streptokoky (chorea rheumatica, infectiosa). Pravděpodobně jde o cerebrální formu revmatické horečky. Manifestace mezi 5. a 15.rokem života.  Etiopatogenéza: po infekci beta-hemolytickým streptokokem skupiny A vznikne vasculitida s exsudativní nekrózou drobných cerebrálních tepen. Pe-rivaskulární infiltrace kolem artterií a neuronů kortexu, bazálních ganglií a mozečku.

Klinický obraz: 1-9 měsíců po revmatické horečce se objevují choreatické hyperkinézy prstů, rukou a horních končetin, pak i mimického svalstva, jazy-ku, faryngu. Řeč je dysartrická, explozivní, posatižením faryngeálních svalů vznikne dysfagie s nebezpečím aspirace. Generalizovaná svalová hypotonie a slabost. Choreatické potíže trvají obyčejně do 6 týdnů, vzácně více.     Léčba: Chlorpromazin, Haloperidol. Někdy velmi dobrý efekt kortikoidů.

Chorea gravidarum anebo chorea po hormonální antikoncepci: většinou předchází revmatické onemocnění v dětství. Reaktivace působením žen-ských hormónů. Nejzávažnější komplikací chorea gravidarum je akutní psy-chóza s anxiozitou, delirantním anebo maniakálním stavem.  Senilní chorea: vyskytuje se ve stáří s demencí anebo bez demence. U pří-padů s demencí většinou v rámci Alzheimerovy choroby.  Hemichorea: většinou v rámci drobné cévní mozkové příhody (léze nc. vent-rolateralis posterior thalamu).

Symptomatická chorea: výskyt v rámci celé řady ložikových lézí mozku (en-cefalitídy, RSM atd.), v průběhu metabolických poruch a během léčby např.  ataraktiky a antiepileptiky (Biston, Sodanton).

Torzní dystonie

Etiopatogenéza: Kromě dominantně dědičné formy (dystonie musculorom deformans Oppenheim) existuje řada symptomatických form: perinatální požkození, cerebrovaskulární onemocnění, encefalitidy, intoxikace CO, M.  Wilson, chorea Huntington.

Symptomatologie: prvním projevem onemocnění je intermitentní výskyt ste-reotypních dystonických torzních pohybů dolních končetin s obtížnou chůzi.  Později jsou zasaženy i horní končetiny a trup a svaly šíje. Dystonické pro-jevy se stávají stále častějšími. U těžších forem je nemocný neschopen sa-mostatné chůze.

Léčba: Triphenidyl ve vyšších dávkách, litium, carbamazepin, haloperidol, tiapril.

Torticollis spasticus

Známe formy dědičné (austosomálně dominantní i recesivní) a symptomatic-ké (kongenitální anomalie m. sternocleidomastoideus, hypoplasie atlasu, komprese n. accessorii, mesencefalické a diencefalické jednostranné ložis-kové léze v rámci např. virových encefalitid atd.) a poměrně časté jsou kombinace s dalšími extrapyramidovými poruchami.

Symptomatologie: Manifestace většinou ve ve středním věku. Objevují se spontánní a intermitentní rotace a flexe hlavy na jednu stranu v důsledku mimovolních kontrakcí m. sternocleidomastoideus a horního trapezu. Obou-stranné formy se manifestují obrazem retrocollis. Ve spánku hyperkinézy vymizí. Tonus postižených svalů je v klidu vyšší.

Poměrně často se v průběhu onemocnění vyskytují i další hyperkinézy: ble-farospasmus, oromandibulární dyskinézy atd.

Diagnostika: V EMG trvalá aktivita v zasažených svalech. Vždy testujeme funkci štítné žlázy, protože často je torticollis kombinován s jeji hyperfunkcí a příslušná léčba výrazně zlepšuje stav nemocných.

Diferenciální diagnostika: torticollis po intrauterinní tlakové lézi (caput ob-stipum), vertebrogenní anebo farmakogenní torticollis (v průběhu neurolep-tické léčby, traumatický, ev. tumorózní torticollis u vysokých tumorů krční míchy.

Atetóza

Etiopatogenéza: Jde často o následek perinatálního hypoxického požkození a atetóza je součástí komplexního obrazu dětské mozkové obrny. Další pří-činou je jádrový ikterus.

U těchto forem jsou dětí při narození nápadně hypotonické a do jednoho ro-ku života se vyskytují generalizovaní choreoatetoidní hyperkinézy.  Dále se vyskytuje atetóza u řady geneticky podmíněných a degenerativních onemocnění (poruchy metabolismu aminokyselin, lipidů, leukodystrofie, Wil-sonova choroba, Hallervorden-Spatzova choroba, M. Alzheimer atd.).  Symptomatologie: Stálé kroutivé hyperkinézy distálních úseků končetin, gri-masování, dysartrie. Typická ruka (hyperextenze základních a středních článků, flexe posledního článku). Někdy současně hemiparézy, kvadruparé-zy. Hypotonie svalová.

Zvláštním typem je tzv. paroxysmální choreoatetóza, pro kterou je charakte-rický výskyt hyperkinéz v záchvatech. Tento typ má úzké vztahy k epilepiím.  Záchvaty choreoatetoidních hyperkinéz se vyskytují buď zcela spontánně anebo jím předchází prudčí volní pohyb. Vztah k epilepsiím potvrzuje mj.  dobrý léčebný efekt antiepileptik.

Hallervorden-Spatzova choroba je vzácným familiárním onemocněním s au-tosomálně recesivní dědičností. Klinické projevy jsou výsledkem kumulace cysteinu v pallidu a manifestace je mezi 7. a 12. rokem života. V klinickém obrazu vidíme kromě typických choreoatetoidních hyperkinéz progresivní demenci, dysartrii, dystonii a kvadruspastické syndromy. V polovině případů se vyskytují atrofie optikých nervů a pigmentová degenerace sítnice.

Balismus

Výskyt při vaskulární, zánětlivé anebo tomorózní lézi Nc. subthalamicus Luysi anebo jeho spojů k palidu.

Symptomatologie: náhlý výskyt masivních hyperkinéz celých končetin (jako vrh koulí, boxerský úder apod.), trupu anebo šíje. Často hemiballismus. Mi-movolní pohyby nemocného značně vyčerpávají a je nebezpečí úrazu.  Etiopatogenéza: Odpadá tlumící vliv Nc. subthalamicus na palidum a Nc.  ruber, převaha thalamických vlivů na premotorický kortex (Area 4,6).  Diagnostika: lehká hemiparéza na straně hemibalismu. CT a NMR: ložiska v bazálních gangliích.

Léčba: Většinou má dobrý efekt pomalá infúze diazepamu (1 mg za 10 se-kund) a další léčba perorální aplikací stejného léku.

Wilsonova choroba 

(hepatolentikulární degenerace)

Jde o geneticky podmíněnou poruchu metabolismu mědi. Dědičnost je auto-somálně recesivní, lokalizace defektu na dlohém raménku chromozómu 13.  Etiopatogenéza: Absorpce mědi gastrointestinálním traktem je zvýšená a v játrech vázne vazba mědi na apoceruloplasmin. Proto je vyplavována zpět do oběhu menší množství ceruloplasminu. Přebytečná nevázaná měď se ukládá ve tkáních a ve větším množství vylučuje ledvinami. Hlavně v játrech je množství depositů mědi 20-50x větší než za normálních okolností. Když játra nemohou ukládat další měď, dochází k ukládání mědi v mozku (hlavně v nc. caudatus, putamen, méně v nc. subthalamicus Luysi, thalamus, nc. ru-ber, claustrum), v Descemetově membráně rohovky (Kayser-Flei-scherův prstenec), v cévních stěnách a v myelinozovaných nervových vlák-nech. Sérová hladina mědi se zvyšuje.

Klinický obraz: manifestace mezi 5. a 40. rokem života, v jedné polovině před 15 rokem. První příznaky mohou být převážně hepatické, psychiatrické anebo neurologické. Zhruba 30% nemocných je léčeno primárně psyschiat-rem pro poruchy chování, deprese a emoční labilitu.

Klinicky rozlišujeme 3 hlavní formy, které se však často překrývají a navzá-jem kombinují.

1) Hepatická (dětská) forma je chrakterizována žloutenkou a poruchami chování.

2) Juvenilní (parkinsonská) forma je porměně vzácná a v popředí stojí gene-ralizovaná svalová rigidita, bradykinéza a dysartrie.  3) Adultní (choreoatetoidní) forma je nejčastější a charakterizována choreo-atetoidními hyperkinézami prstů a později dalších tělových segmentů. Typic-ká je choreatická (“taneční”) chůze a fixovaný výraz obličeje (“přihlouplý úsměv”). Dále vidíme obraz progresivní demence, dysartrii a dysfagii. V pozdějším stadiu je nemocný upoután na lůžko, končetiny jsou fixovány těž-kými kontrakturami a smrt nastane většinou interkurentní infekcí.  Diagnóza: V prvních stadiích je obtížná. Na diagnózu Wilsonovy choroby musíme myslet hlavně u všech mladých nemocných s progresivní demencí anebo jinými psychosyndromy kombinovanými s extrapyramidovými a mo-zečkovými příznaky. Rozhodující jsou nálezy nižší hladiny ceruloplasminu, vyšší hladiny mědi a vyšší vylučování mědi močí. Velmi cenným příznakem je hnědozelený Kayser-Fleischerův prstenec na rohovce, dobře viditelný štěrbinovou lampou. Vidíme obraz lehké jaterní cirhózy a extrémně zvýšený obsah mědi v bioptických jaterních vzorcích. Magnetická rezonance v T2 vá-ženém obrazu ukazuje symetrické ložiskové změny bazálních ganglií, asy-metrická ložiska bílé hmoty frontálních, temporálních a occipitálních laloků, mesencefalu, pontu a hlubokých jader mozečku. Současně vidíme těžkou kortikální atrofii mozku s rozšířením mozkových komor.  Léčba: Dieta s omezením mědi (méně než 1mg denně) a zinek, redukující resorpci mědi z gastrointestinálního traktu. Základem medikamentózní léčby je D-penicillamin v dávce 1g až maximálně 4g denně na lačno v kombinaci s vitamínem B6. Při nesnášenlivosti penicillaminu podáváme Trien.  Prognóza: zavedením léčby penicilaminem se prognóza podstatně zlepšila. 

Bez léčba nastane smrt průměrně do 4 let po prvních projevech.

Myoklonie

Výskyt myoklonií se většinou omezuje na obličej a končetiny. Existuje velký počet onemocnění, doprovázených myoklonickým syndromem. Někdy se rozlišují rytmické a arytmické, synchronní a asynchronní, lokalizované a ge-neralizované formy a myoklonie s hybným efektem anebo bez hybného efektu.

Zvláštní skupinu tvoří onemocnění, kdy se myoklonie vyskytují současně s epilepsií (tabulka podle Masuhra, 1989):

SYMPTOMATOLOGIE
        
ONEMOCNĚNÍ 


PRVNÍ POPIS

izolované myoklonie +
   
impulzivní petit mal 

Janz,

epilepsie grand mal 






Christian

myoklonie, ataxie, 

dyssynergie cere-

Ramsay-Hunt

epilepsie grand mal 

bellaris myoclonica

myoklonie, ataxie, 

progresivní myoklo- 

Unverricht,

demence, epilepsie 

nická epilepsie


Lundborg,

grand mal 








Lafora

myoklonie, demence, 

subakutní sklerosující

Dawson, 

hyperkinézy, grand mal 
leukoencefalitis 


van Bogaert

myoklonie, demence, 

spastická 



Creutzfeld 

ataxie, rigidita, 


pseudoskleróza


Jakob

hyperkinézy, grand mal

Etiopatogenéza: myoklonické syndromy vidíme u ložiskových lézí kortikál-ních, subkortikálních, mozečkových a dokonce i míšních. Patogenéza je za-tím neznámá. Známe generalizované myoklonie posttraumatické, postence-falitické, uremické a.j.

Tiky a tikova choroba

Tiky jsou neorganického (psychogenní) a organického původu. Psychogenní tiky jsou velmi časté a projevují se většinou již v dětství.  Ze skupiny organických tiků je významný Gilles de la Touretteův syndrom (tiková choroba, konvulzivní tik). 

Jde o geneticky podmíněnou poruchu metabolismu s generalizovanými tiky.  Předpokládá se porucha purinového metabolismu anebo nerovnováha mezi dopaminem a serotonimem.

Klinický obraz: 

Pro diagnózu platí doporučení americké „Tourette Synxdrome Classification Group“ z roku 1993:

1. Výskyt vícečetných motorických a jednoho vokálního tiku 2. Trvání příznaků aspoň jeden rok 3. Proměnlivost tiků v čase (častost, počet, lokalizace, formy a tíže tiků)

4. Začátek před 21. rokem života

5. Vyloučení jiných onemocnění mozku

6. Diagnóza zkušeným neurologem vlastním pozorováním či video záznamu

Většinou v dětském věku dochází k výskytu tikových projevů obličeje a šíje, šířících se na ramena, horní a dolní končetiny (motorické tiky). Brzo je změ-něná fonace s explozivní řečí, dítě vydává výkřiky, syčí a prská (vokální ti-ky). Často opakuje stereotypně stejná slova a stejné věty (echolalie), někdy produkuje nemocný sprostá až obscénní slova (koprolalie) a občas vidíme i jednání s obscénním obsahem (gesta, dotek vlastních genitálií či genitálních a prsních oblastí druhých osob), tj. kopropraxii. Opakují se stejné pohyby (echopraxie).

Mimovolní pohyby při léčbě neuroleptiky

Neuroleptika, především ze skupiny fenotiazinů, účinkují blokádou dopami-nových receptorů CNS. Při dlouhodobé léčbě takovými preparáty dochází k různým komplikacím.

Během léčby se někdy pozvolna rozvíjí typický Parkinsonský syndrom. Sni-žujeme dávky neuroleptik a aplikujeme centrální anticholinergika (např.  Tremblex 2ml i.m. co 3 dny).

Jinou komplikací je akutní dystonický syndrom bezprostředně po injekci fe-notiazonového praparátu. Klinicky jde o akutní dystonické hyperkinézy obli-čejových svalů, torticollis, deviace očních bulbů, opistotonus. Léčebně po-dáváme centrální anticholinergika.

Další komplikací dlouhodobé léčby fenotiazionovými preparáty je tzv. aka-thisia. Nemocný nemůže zůstat v klidu, stále chce chodit, má neklidné nohy (restless-legs syndrom). Dobrý efekt mívá Trimepranol při současné redukci dávky neuroleptik.

Tardivní dyskinézy jsou poměrně častým vedlejším komplikujícím jevem dlouhodobé neuroleptické léčby. Projevují se převážně periorálními dyskiné-zami (olizování, cenění zubů, sací pohyby, laterální pohyby dolní čelisti atd.) a choreatickým a atetoidními hyperkinézami končetin a trupu. V jedné třetině vidíme typické Parkinsonské příznaky. Léčba: Haloperidol, Baclofen, blokátory calciových kanálků (Verapamil, Nimotop), Apomorphin a.j.
Maligní neuroleptický syndrom je vzácnou, leč zhusta fatální komplikací léč-by neuroleptiky. Kromě masivní svalové rigidity vidíme vysoké horečky, au-tonomní dysfunkce, hypertenzi, dehydrataci, zmatenost. Často jsou zvýšené hladiny kreatinfosfokinázy. Léčba: Dantrolen, Amantadin, bromocriptin, Na-kom.

ONEMOCNĚNÍ MOTONEURONŮ (MOTO-NEURON DISEASE)

Izolovaně anebo v kombinacích se výskytují:

1. Spastická spinální paralýza

2. progresivní bulbární paralýza

.      3. Spinální svalová atrofie

       4. Amyotrofická laterální skleróza

Spastická spinální paralýza

Syn.: Strümpel-Erb-Lorrainova choroba

Jde o geneticky podmíněnou degenerativní chorobu kortikospinálních   vlá-

ken   a   gyrus   precentralis. Převážně  autosomálně dominantní dědičnost, 

recesivní případy.

Symptomatologie: začátek v ranním dětství, pozvolna progredientní porucha chůze se spastickou  para- anebo kvadruparézou bez poruch citlivosti.  Diferenciální diagnóza: M. Little, RSM, u starších nemocných ALS.

Průběh chronický, pomalku progredientní. Kauzální léčba není.

Progresivní bulbární paralýza

Degenerace a  atrofie motorických jader  prodloužené míchy, jader n. V a VII s periferními parézami jazyka a svalů laryngu, faryngu a svalů žvýka-cích.

Symptomatologie: Dysartrie, dysfonie, dysfagie, patologický smích a pláč, 

atrofické parézy svalů  jazyka s fascikulacemi. Žvýkání a polykání  jsou  

později   prakticky  nemožné,  anartrie,  možnost aspirace .

BULBÁRNÍ
PSEUDOBULBÁRNÍ 

PARALÝZA
PARALÝZA

začátek pozvolný          


většinou rychlý začátek 

perif. parézy, atrofie, fascikulace         
atrofie a fascikulace ne-           

jsou (zvl. jazyk)

dysartrie, dysfonie, dysfagie   

totéž 

maseterový reflex nízký či 0

        maseterový reflex velmi








živý, patol. smích a pláč

Diferenciální diagnóza:   Pseudobulbární    syndrom:   jde   o supranukleární  

poruchy  bez  atrofických  změn, naopak spastické příznaky, apoplektický začátek, velmi živý r. maseterový.

Spinální svalová atrofie

Hereditární degenerace motorických buněk předních rohů míšních s pozvol-na  progresivním průběhem: symetrické svalové  atrofie s rozdílným  těžiš-těm. Podle  věku  prvních projevů  onemocnění rozlišujeme několik forem:

TYP                

VĚK        
LOKALISACE            KREATINKINÁZA 

Werdnig-Hoffmann  
0-12 měs. 
hrudní a pánevní        
norm. 

? kongenitální      


pletenec, trup,krk     

? akutní                


obličej                

? chronická           
0-2 r.    




někdy+

Kugelberg-         
dětský až 
napřed pánevní plet.
někdy+

Welanderová        
dospělý   
stehna, později       





věk       
i hrudní plet. a paže 

„Scapulo plus formy“

1.Scapulo-humerální 
mladiství, 
hrudní pletenec       
norm. 





dospělí   

2.Facio-scapulo-   
mladiství 
obličej a hrudní plet.
norm. 

humerální        

3.Scapulo-peroneální
30-50 r.  
hrudní pletenec +       
norm. 







bérce                 

Distální formy          

Aran-Duchenne      
30-40 r.  
primárně ruce, HKK, 
norm.







později generalizace     

peroneální typ     
dětství   
nohy, bérce            
norm. 





až dospělost

Chybí vždy poruchy citlivosti. Hyporeflexie, později areflexie. Někdy vidíme i symptomatické  formy (paraneoplastické), při lues, poliomyelitis.

Diferenciální  diagnóza:  u   progresivních  svalových  dystrofií (myopatií)  je  

zvýšená   kreatinkináza  (CK).  Nejmalignejší  je Werdnig-Hoffmannova  

forma: rychle  progredientní svalové atrofie s celkovou  svalovou hypotonií  (“floppy-infant”). Smrt  do 2 let života.

Kauzální  léčba není.  Juvenilní a  adultní formy  postupují méně rychle.

Amyotrofická laterální skleróza (ALS)

Degenerace 1. a 2. motoneuronu, proto  v klinice kombinace periferních a centrálních obrn a jejích příznaků. Etiologie není známa.  Rozlišujeme familiární, sporadické (nejčastěji) a endemické formy. Ostrovy GUAM: velká incidence v průběhu onemocnění, pro které je charakteristický současný výskyt parkinsonismu a demence.

Symptomatologie: Iniciálně  často svalové bolesti  a fascikulace, atrofie  jsou zpočátku  většinou ohraničené  (hlavně drobné ruční svaly). Amyotrofie svalů  hrudního pletence a obrazy odpovidající typu Vulpian-Bernhard spi-nální svalové atrofie jsou typickým syndromem ALS a nikoliv samostatná onemocnění. Někdy je začátek lateralisovaný,  imitující  hemiparézu,  po-stup  atrofií  ascendentní i descendentní s tendencí ke generalisací.  U asi 75% rozvoj bulbárních symptomů, spastický patologický smích a pláč. Ke svalovým atrofiím se v různé době od prvních příznaků přidružují spastické příznaky. Citlivost není porušena.

Etiologie:  není zatím  objasněná. Virové  infekty?, imunologická porucha?.  Někdy  sekundární obraz ALS  v rámci paraneoplastického syndromu. Vzác-ně rozvoj po těžkém elektrotraumatu.

Diagnostika:  Hlavně  podle  klinického  průběhu a neurologických příznaků   (fascikulace   na   HKK,    m.   deltoideus,   ale   i generalisované, atrofie jazyka  s fascikulacemi, atrofie drobných ručních svalů, rozvoj bulbárních příznaků, přidružení spastických jevů při normální citlivosti).  EMG:   patologická  spontánní   aktivita,  fascikulace,  rychlost motorického vedení je redukována, sensitivní vedení bez poruch.

Biopsie svalů:  neurogenní atrofie. Likvor  normální. CT: atrofie mozku.

Diferenciální diagnóza:  Hernie disku v krční  oblasti je vzácná. Cervikální 

myelopatie  mají podobný obraz,  ale typický rtg  C. V obou  případech roz-

hoduje  CT a  perimyelografie. Polyneuropatie: rozhodne  likvor,  EMG,  bi-

opsie.  Pseudobulbární paralýza: náhlé manifestace,  chybí  atrofie.  Creu-

tzfeld-Jakob:  bývají současně extrapyramidové příznaky, myoklonie a 

rychle se rozvíjí demence. Léčba:   kauzální  léčba   není.  Někdy   zlepšení  

po   aplikaci tyreotropin-releasing-faktoru a po mestinonu.

Nutná nutriční kompensace, výživa sondou, intenzivní péče.

Cerebelární a spinocerebelární heredoataxie

Jde o  většinou geneticky podmíněné  systémové atrofie mozečku  a spino-cerebelárních  drah.  Klinicky  převažují  mozečkové ataxie anebo ataxie spinální.

M.  Friedreich:  Degenerace  zadních  provazců,  zadních kořenů a spinoce-rebelárních drah.

Brzo  poruchy chůze,mozečková  ataxie a další  mozečkové příznaky, pády, poruchy vibračního  čití, poloho-a pohybocitu,kyfoskolióza. Prohloubení klenby nohy (pes  excavatus) a drápovité držení prstců.  Nečítelné písmo,  skandovaná řeč,  poruchy osobnosti.  Často kardiomyopatie. Vzácně atrofie optiku. Změny evokovaných potenciálů (delší latence).  Diferenciálně dia-gnosticky: tabes dorsalis, ostatní heredoataxie. Léčba:  Někdy efekt 5-hydroxy-tryptophanu a Benserazidu.

M.  Nonne-Pierre-Marie:  Degenerace hlavně  Purkyňových  buněk, atrofie  mozečkové kůry,  méně změněny  jsou mozková  kůra, zadní provazce a py-ramidové dráhy.

Symptomatologie:   cerebelární  ataxie,   dysartrie  a  dysfonie, paraspasti-ka, diplopie, poruchy visu. V CT atrofie mozečku.

Luis-Barová:  kromě mozečkové ataxie  a extrapyramidových příznaků typic-ké teleangiektasie.

Nejčastejší heredoataxie (Masuhr, 1989)

Název choroby   
věk manifestace  
převažující symptomatika  

Louis-Bar  (ataxia

teleangiectatica)     

1. rok          

mozečková ataxie, expy
         

syndrom, teleangiektázie                                                

M. Friedreich    

puberta        

spinální ataxie           

(spinální heredoataxie)                   

Friedreichova noha 

Ramsay-Hunt    

puberta        

mozečková ataxie, myoklo-

nie,  

(Dyssergia cere-               



epilepsie bellaris myoclonica)        

Nonne-Pierre-   

20-40.rok     

mozečková ataxie, dysfonie   Marie(cerebelární heredoataxie)

Déjerine-Thomas-
 20-50.rok      

mozečková ataxie, extrapy- 

Menzel (olivo-                 


        ramidový syndrom, poruchy           

ponto-cerebelární                

atrofie)      

Diferenciálně  diagnosticky  nutno  brát  v  úvahu ostatní formy, které jsou uvedené v tabulce.

POLYRADICULITIDY A POLYNEUROPATIE

Akutní zánětlivá (imunologicky podmíněná) polyradiculoneuropatie (Guillain-Barréův syndrom)

Výskyt:

Ročně vidíme 1-2 případy ze 100 000 obyvatel, postiženy jsou všechny vě-kové skupiny, nejčastěji  ve věku18-20 let, nepatrně častěji onemocní muži.

Etiopatogenéza: 

Jde o akutní segmentální demyelinizační polyneuropatii, podmíněnou autoi-munním patologickým procesem. Protilátky napadají vlastní myelin, a typic-ky je segmentální (ostrůvkovitý) rozpad myelinu. Hlavní antigeny jsou glyco-proteiny, gangliosidy a glycolipidy myelinové pochvy. U  ?50%  nemocných  předchází infekt (až 4 týdny), jde hlavně o virové infekce HCD, mononukleó-zu, infekce cytomegalovirem, tbc, compylobacter jejuni aj., někdy uvádí ne-mocný předchozí vakcinaci.

Klinický obraz a diagnostika: 

Průběh bývá monofázicky s 4týdenním obdobím pozvolné progrese, po které následuje spontánní remise. Během několika dnů se objevují symetrické chabé parézy s větším postižením  pletencových svalů. U nejtěžších případů se rozvíjí velmi brzo chabé kvadruplegie s areflexií a parestéziemi distálních částí končetin.

Ascendentní (Landryho) forma: 

V popředí jsou obrny okohybných svalů (oftalmoplegie), svalů obličeje (1/3), svalů hrtanu a hltanu s  dysartrií, dysfonií a dysfagií. U nejtěžších forem ( asi 25% všech nemocných) se objevují obrny dýchacích svalů a je nutná podpůrná ventilace. Vegetativní (autonomní) neuropatie se manifestují  sr-deční arytmií a  kolisáním krevnímu tlaku. 

Varianty klinického obrazu:

? čistě motorická forma bez poruch senzitivity

? čistě autonomní a senzitivní forma bez motorických poruch ? Miller-Fisherův syndrom: (oftalmoplegia, ataxie, areflexie) ? kraniální forma (léze jen mozkových nervů)

Laboratorní nálezy:

V druhém týdnu je v likvoru patrná proteino-cytologická disociace (vysoké hodnoty bílkovin při normálním počtu buněk). V elektromyografickém nálezu vidíme ve včasných fázích normální nález. Později jsou typické poruchy ve-dení v periferních nervech (obraz demyelinizace).  

Diferenciální diagnóza:

Podle klinických obrazů přichází v úvahu toxické neuropatie, porfyrie, vas-culitis, neuroborelióza, myelitis transversa, komprese míšní, myastenia gra-vis pseudoparalytica, akutní myopatie, polymyositída.

Ošetřování a léčba:

U těžkých případů je nemocný hospitalizován vždy na jednotce intenzivní péče. Je třeba sledovat vitální funkce co 2 hodiny a častěji, zvláštní pozor-nost věnujeme respiračním funkcím. Vyšetřujeme krevní plyny, vitální kapa-citu plic a dýchací činnost. Často je nutná dlouhodobá podpůrná ventilace.  Pokud se neobnoví spontánní dýchací činnost po 2 týdnech provádíme tra-cheostomii.. Je velmi důležité pro naše léčebné úsilí, že se  80-90% těchto nemocných při adekvátní péči plně vyléčí!! Těžší reziduální poruchy  pozo-rujeme pouze u 10%  (zvl. starších nemocných).

Komplikace:

Poruchy srdečního rytmu a kolísání TK jsou nejčastějšími příčinami smrtí!.  Proto musíme vždymonitorovat od včasných fází kardiální činnosti. Vždy hrozí plicní embolie, proto podáváme preventivně heparin  či fraxiparin. Dal-ší komplikace se mohou vyskytovat u nemocných s podpůrnou nebo plnou ventilací: atalektázy, eroze trachey, respirační infekty a jiné. Obávanou komplikaci jsou infekce močových cest zvl. Při opakovaných katetrizacích.  Dekubitální sepse svědčí o nedobré ošetřovatelské péči. Obávanou kompli-kaci je deficit antidiuretického hormonu s deficitem natria a hyponatriémií.  V důsledku nekvalifikované a nedostatečné rehabilitačí péče vznikají  svalo-vé kontraktury. Poměrně vzácným projevem je nitrolební hypertenze jako následek vysokých hladin likvorových bílkovin. Velmi negativní úlohu hraje psychologický stres.

Medikamentózní terapie: 

U typické akutní formy preferujeme v současné době intravenózní aplikaci imunoglobulinu (např.O,4g/kg/den). Druhou volbou je včasná plasmaferéza.  Kortikoidy nejsou u této formy indikovány! 

Chronická zánětlivá (imunologicky podmíněná) polyradiculoneuropatie Progrese trvá u této formy 8 týdnů a více, někdy se rozlišuje remitující (re-lapsující) a progredientní forma. Průběhem se liší od Buillain-Barréova syn-dromu v několika aspektech. Kromě progredientního průběhu vidíme atako-vitý průběh s výraznou remisí. Poměrně časté je asymetrické postižení kon-četin a účast mozkových nervů. Prognóza je nedobrá: mortalita 10% a 25% imobilizace. Pouze 60% nemocných je po léčbě schopen chůze. Recidiva se vyskytují v 5-10%. V léčbě jsou na rozdíl od akutní formy indikovány korti-kosteroidy, osvědčuje se imunosuprese i plasmaferéza.

Fisherův syndrom

Jde o atypickou polyradiculitidu, charakterizovanou oftalmoplegií, ataxií, šlachovou areflexií a periferní lézí n. facialis. Další příznaky jsou obrna po-hledu vzhůru, areflexie zornic, Adieho syndrom.

Polyradiculitis caudae equinae (Elsbergův syndrom)

Jde o poměrně vzácné onemocnění. Klinicky vidíme bolesti v zádech, distál-ní periferní obrny na dolních končetinách s areflexií a sfinkterové poruchy.  Průběh je obvykle chronický s pomalou úpravou během několika let.

Polyneuropatie

Hlavní příčiny polyneuropatií (upraveno podle Mum-

enthalera 1990)

? geneticky podmíněné polyneuropatie

? metabolické polyneuropatie

diabetické p.

uremické p.

hepatální p.

? při hypothyreoidismu

? malnutriční p.

deficit absorpce vitamínu B 12

dysproteinemie, paraproteinemie

? parainfekční p.

leprózy

parotitis

mononukleóza

tyfys, paratyfus

borelióza

? arteriální onemocnění

polyarteriitis nodosa

kolagénová onemocnění

arterioskleróza

? poruchy absorpce tenkým střevem (sprue aj.)

? exogenní toxické p.

alkoholové p.

arsenové, thaliové

lékové p. 

? jiné poloneuropatie

paraneoplastické

HIV aj.

Polyneuropatie jsou způsobeny celou řadou patogenetických faktorů. Peri-ferní nervy jsou postiženy více méně symetrické, někdy s převahou obrn distálních či proximálních svalů. Průběh je na rozdíl od Guillainova syndro-mu pomaly progredientní.

Klinické projevy polyneuropatií

Především pozorujeme parestézie a různé poruchy kožní citlivosti. Jde vět-šinou o symetrické poruchy s distálním maximem (ponožkoviý či rukavicovitý typ). První potíže se vyskytují zpravidla na dolních končetinách. Typické jsou poruchy vibrační citlivosti a poruchy epikritické citlivosti na konečkách prstů.

Motorické poruchy začínají téměř vždy na dolních končetinách (slabost dor-zální flexe nohou) a jsou symetrické. Ve stejné lokalizaci chybí šlachové re-flexy (většinou napřed reflex Achillovy šlachy, pak patelární reflex a posléze reflexy na horních končetinách.

Trofické poruchy vidíme prakticky vždy v určitém stadiu onemocnění. Jde především o svalové atrofie anterotibiálních svalů. Kůže je ztenčená, lehce zranitelná, vázne sekrece potu.

Při těšžkém a rozsdáhlém postižení periferních nervů vznikne obraz pseu-dotabické ataxie.

Diagnosticky je nejvýznamnější elektromyografické vyšetření (fibrilace, pří-měs reinervačních potenciálů) a měření rychlosti vedení periferních nervů (zvl. brzo dochází ke zpomalení vedení v senzitivních nervech). Vyšetření likvoru nemá většího významu, nález je buď normální nebo jsou nespecificky zvýšené hladiny bílkovin.

Podrobněji se věnujeme pouze hlavním klinickým formám.

Hereditární motoricko-senzitivní neuropatie (HMSN)

Bylo popsáno 7 typů, lišící se typem dědičnosti a klinickou manifestací. Di-ferenciace je obtížná a vyžaduje kromě znalosti klinického obrazu podrobné EMG vyšetření a biopsie z postiženích nervů. Kromě distálních svalových atrofií na dolních a někdy I horních končetinách se vyskytují lehké poruchy kožní citlivosti. Nejznámější jsou hypertrofická forma M. Charcot-Marie-Tooth (typ I), neuronální peroneální svalové atrofie (typ II), hypertrofická neuropatie Dejerine Sottas (typ III). Diferenciálně diagnosticky je významný typ V se spastickou paraparézou a typ VI s atrofií optiku.

Diabetická polyneuropatie

Asi 20-40% diabetiků má poruchy reflexů a senzitivní poruchy. Při výrazněj-ší manifestaci diabetické neuropatie trvá diabetes zhruba 5-10 let. U 10% nemocných se podaří diagnostikovat diabetes mellitus až po neurologické manifestaci polyneuropatie!

Nejsou žádné přímé korelace mezi stupněm diabetu a tíží polyneuropatie. I u dobře kompenzovaných diabetiků vidíme těžké polyneuropatie.  Příčinou diabetické neuropatie jsou metabolické i angiopatické změny.

Klinické formy diabetické polyneuropatie

1.
Symetrická (sensoricko-motorická) diabetická polyneuropatie Jde o nejčastější neurologickou manifestaci diabetu. V popředí klinického obrazu jsou symetrické parestézie, šlachová areflexie zvl. na dolních kon-četinách a výeraznější motorický deficit chybí. U těžkých forem diabetu zvl.  u mladých diabetiků jsou parestézie velmi výrazné, vyskytrují se křeče lýt-kových svalů, pálivé dysestézie a často I motorické poruchy

2.
Proximální asymetrické diabetické polyneuropatie Tato forma začíná často akutně a proximálně na dolních končetinách algic-kými projevy, které se mohou podobat bolestem při výhřezu meziobratlové ploténky. Motorický deficit je většinou asymetrický a týká se hlavně svalů inervovaných n. femoralis (slabost m. kvadriceps femoris).

3.
Symetrické proximální amyotrofie bez poruch citlivosti

4.
Diabetické mononeuropatie

Většinou jde o mechanické léze ischemicky změněných periferních nervů.

Léze mozkových nervů u diabetiků

Převážně postiženy jsou n. abducens a n. aculomotorius. Začátek bývá akutní a doprovázen retrobulbárními bolestmi. Příčinou jsou ischemické léze těchto nervů. Dochází ke spontánní úpravě.

Alkoholická polyneuropatie

V popředí jsou intenzivnbí neuralgiformní bolesti převážně v dolních konče-tinách, „burning feets“, noční křeče lýtkových svalů. Většinou se vyskytují I motorické poruchy distálních svalů dolních končetin a areflexie šlachové.

ONEMOCNĚNÍ KOSTERNÍHO SVALSTVA A NERVOSVALOVÉHO 

PŘENOSU

1.
Progresivní svalové dystrofie

2.
Symptomatické myopatie

3.
Myotonie a paramyotonie

4.
Familiární paroxysmální obrny

5.
Zánětlivá svalová onemocnění

6.
Poruchy neuromuskulárního přenosu

7.
Stiff-man-syndrom, neuromyotonie

Progresivní svalové dystrofie

Jde o skupinu heredofamiliárních onemocnění kosterních svalů  charakteri-zovaných progredující svalovou slabostí s rozvojem  zpravidla symetrických atrofií převážně proximálních, pletenco vých svalů. Nejsou přitomny poruchy citlivosti. Reflexy šlachové  a okosticové se snižují a vymizí v průběhu one-mocnění.

Společným histopatologickým znakem je primární degenerace svalo vých vláken. Často se nahrazují degenerovaná vlákna tukovou  a vazivovou tkání (pseudohypertrofie).

V patogenéze hraje zvlášťe u maligních forem významnou úlohu  snížená hladina dystrofinu, bílkoviny obsažené v membránách sva lových buněk. Za tvorbu tohoto proteinu je zodpovědný tzv. “dys trofický” gen na krátkém ra-ménku chromozómu X.

Podle dědičnosti rozlišujeme x-chromozomálně recesivní, autoso málně re-cesivní a autosomálně dominantní formy.

X-chromozomálně recesivní svalové dystrofie

Jde o svalové dystrofie s primární lokalizací slabosti a  svalových atrofií na svalstvu pánevního pletence.

Klinicky rozlišujeme maligní Duchennův typ a benigní Beckerův  typ.

Maligní svalová dystrofie typu Duchenne

Jde o nejčastější formu progresivní svalové dystrofie. Kromě  uvedeného typu dědičnosti je u 1/3 případů příčinou manifestní  choroby spontánní ge-nová mutace.

Z potomstva přenašečky se zdravým mužem 50% mužských potomků  one-mocní manifestní formou choroby a 50% ženských potomků se  stává přena-šečkami. Muži s Duchennovou chorobou nemohou mít po tomky.  Genetické vyšetření u žen, kde se v rodinách vyskytuje progre sivní svalová dystrofie typu Duchenne dystrofie prokazuje přena šečství. Velký význam má prenatální diagnostika u všech gravid ních žen z rodin s výskytem této choroby. Mezi 13. a 15. týdnem  gravidity se provádí vyšetření placentární krve. U plodu  mužského pohlaví s manifestní formou onemocnění může být zvýšené  hladina kreatinfosfkokinázy. Plod ženského pohlaví není ohrožen  výskytem progresivní svalové dystrofie.

Klinický obraz: Onemocnění se projevuje zpravidla již před 3.  rokem života poruchami stoje a chůze s častými pády. Charakte ristickým projevem je tzv.  “šplhání po vlastním těle”, kdy se  dítě při pokusu o stoj z polohy vleže na zádech převalí na bříško, postaví se na všechny čtyří a pak se opíráním ru-ček  o kolena, stehna a podbřišek postaví. Chůze je kolébavá (“kach ní”) s hyperlordózou. Často vidíme pseudohypertrofie lýtkových  svalů. V dalším průběhu dochází k rozšíření svalové slabosti  a svalových atrofií na svalstvo hrudního pletence, vznikají sva lové kontraktury, kyfoskoliózy a kolem 10 roku života jsou ne mocní odkázáni na invalidní vozík. Zhruba ¼ nemoc-ných má kli nické projevy kardiomyopatie. V typických maligních případech se  dožije nemocný maximálně 20 let.

Diagnostika: Většinou lze diagnostikovat svalová dystrofie  Duchennova ty-pu na základě klinického obrazu a event. rodinné  anamnézy. Významný je imunochemický průkaz snížení množství dys trofinu na méně než 3% normy.  Zvýšení hladiny kreatinfosfokinázy  až na desetinásobek, zvýšení aldoláz, LDH, ALT a AST. Typický je  elektromyografický nález krátkých, polyfazic-kých potenciálů níz ké amplitudy. Svalová biopsii odhalí vlákna různého ka-libru, a trofie, nekrózy,tukové a někdy i zánětlivé infiltráty.  Léčba: Kauzální léčba není zatím známa. Podávají se anabolika,  Laevado-sin, ATP, vitamín E. Dlouhodobá léčba Prednisonem někdy  zpomaluje prů-běh onemocnění.

Benigní svalová dystrofie typu Becker

Onemocnění se manifestuje většinou ve školním věku slabostí  svalstva pá-nevního pletence s rozvojem svalových atrofií. Později dochází k rozšíření na svaly hrudního pletence a onemocnění  pomalu progreduje. Kardiomy-opatie nejsou obvyklé, ani pseudohypertrofie lýtek nejsou pravidlem. Imobi-lita nastává obvykle  kolem 25ti let a nemocní se dožijí v průměru věku ko-lem 4Oti  let.

Existují formy lehké, střední a těžké, rozlišitelné podle  hladiny dystrofinu v séru.

Diagnostika a léčba je obdobná jako u Duchennova typu.

Autosomálně recesivní svalové dystrofie

Benigní typ Leyden-Möbius

Jde o pelvifemorální ascendentní typ svalové dystrofie s prvními  příznaky od 10 let, často je však manifestace až v dospělosti.  Postižena jsou obě pohlaví. Prognóza je přiznivá a tím lepší,  čím později se choroba manifes-tuje. Průměrná délka životra u  těchto nemocných se neliší přípiš významně od běžné populace.  Diagnosticky mají význam svalová biopsie a elektromy-ografie. Mé ně spolehlivé jsou nálezy hladin enzymů.

Maligní kongenitální typ De Lange

Jde o kongenitální, generalizovanou svalovou dystrofii s velmi  maligním průběhem. Každé třetí dítě zemře do 12 měsíců po  narození.

Autosomálně dominantní svalové dystrofie

Facioskapulohumerální typ Erb-Landouzy-Déjerine

Genová mutace je lokalizována na 4. chromozomu, dědí se prakticky 100% penetrací a postihuje obě pohlaví.

Je to benigní svalová dystrofie s manifestací prvních příznaků kolem 20. ro-ku života. Primárně se objevují příznaky svalové slabosti ve svalstvu obli-čeje (mimická insuficience, facies myopathica, dysartrofonie) a ve svalech hrudního pletence. Atrofie svalů kolem lopatek podmiňují výrazně odstávají-cí lopatky.

Nálezy elektromyografické a svalové biopsie jsou typické, hladiny enzymů jsou zpravidla zřetelně zvýšené.

Vzácné jsou okulární (Kiloh-Nevin), okulofaryngeální (Barbeau) a distální formy (My-

opathia tarda hereditaria Welanderová).

Zvláštní postavení zaujímá tzv. skapulohumerální syndrom. Atrofické jsou svaly hrudního pletence a peroneální svalstvo. Často se najdou současně i změny neurogenní.

Symptomatické myopatie

a)
Myopathie při endokrinopatiích

Svalová slabost, myalgie a elektromyografické projevy myopatií  hlavně na proximálních svalech převážně dolních končetin  pozorujeme v průběhu hy-potyróz, hypertyreóz, hyperparatyreoi dismu. M. Cushing zapříčiňuje týmž mechanismem jako dlouhodobá  medikace steroidy obraz steroidní myopa-tie.

b)
Mitochondriální myopatie

c)
Myopatie v rámci poruch metabolismu (glykogenózy apod.)

d)
Lékové a toxické myopatie

Vyskytují se po kortikoidech, antimalaricích, pentazocinu.  Nejčastější my-opaatií toxického původu je alkoholická  myopatie, ktereá se vyskytuje v akutní, subakutní a chronické  formě. Akutní forma se vyskytuje u chronic-kých alkoholiků v  průběhu jednorázového požití většího množství alkoholu.  Je  doprovázena myoglobinurií a vede k nekrózám svalových vláken  pře-vážně lýtkových svalů, které jsou edématózní, bolestivé a  jejich sila je sní-žena. V těchto případech hrozí renální blok  s hyperkaliémií.

Myotonie a paramyotonie

Myotonia dystrophica (Curschmann-Steinert)

Jde o dědičné, autosomálně dominantní onemocnění s patologickým  genem na dlouhém raménku 19. chromozomu. Identifikace genu lze  provést již ko-lem 2O. roku života, prenatální diagnostika je  možná.  Postižení obou pohlaví je prakticky stejně časté, potomstvo  onemocní v 50%.

Klinický obraz: Onemocnění se plně manifestuje převážně mezi 20  až 40.  rokem života. Asi v 7% vidíme první projevy před 5. rokem  života. Nejná-padnějšími projevy jsou slabost a atrofie svalstva  obličeje a jazyka s hypo-mimií a poklesem víček, (facies myopathica) atrofie žvýkacích svalů, atrofie svalů šije a m. sternocleidomastoideus, převážně distálních amyotrofií na končetinách  v kombinaci s myotonickou reakcí, tj. zpomalená dekontrakce svalů, která se zlepšuje opakováním pohybu, při poklepu na sval déle persi-stuuje “žlábek”. Pacienti při chůzi zakopávají a nápadná je oboustranná stepáž.

Pravidelnými průvodnými projevy jsou u mužů pleš, atrofie gonád  s impo-tencí, katarakta a změnšená tolerance na zátěž glukózou, u žen  ovariální dysfunkce s poruchami menstruace. Časté  jsou kardiomyopatie.  V průběhu progrese onemocnění se svalové atrofie šíří i na další  svalové skupiny poklesne i duševní výkonnost.

Průběh onemocnění je chronicko-progredientní a málokterý nemocný  se do-žije 5O. let.

Diagnostika: Typická kombinace myodystrofických a myotonických  změn.  Důležitými a časnými příznaky jsou katarakta, čelní pleš,  unavený výraz obličeje, atrofie gonád a údaj o impotenci. Typický je elektromyografický nález. Na počítačové tomografii mozku  někdy můžeme nalézt kalcifikace v bazálních gangliích a atrofii  mozku.

Léčba: Symptomatická léčba myotonických reakcí (Sodanton, Proca inamid). 

Aplikace aminokyseliny taurin, balneoterapie, anabolika, vitamín E. 

Myotonia congenita (Thomsen)

Jde o benigní, autosomálně dominantně dědičné onemocnění. Etio patoge-neticky se předpokládá porucha svalové membrány, která  umožňuje exce-sivní průnik sodíkových iontů do buňky, a tím prodlužování depolarizace.  Intracelulární obsah kalia je snížen  a vázne kinetika kalciových iontů.  Klinický obraz: První projevy onemocnění vidíme mezi 1. až 3.  rokem živo-ta. Dětí mají při pokusu o chůzi nápadně tuhé svalstvo  dolních končetiun (zpomalená dekontrakce), teprve opakováním pohybu se tuhost zmírňuje a po několika krocích je chůze normální.  Brzo se objevují poruchy okulomoto-riky, žvýkací a polykací poruchy. V dospělosti je svalstvo trupu a končetin hypertrofické,  myotonik je nápadný svou herkulovskou postavou, která kon-trastu je se zřetelnou motorickou insuficiencí zvláště při rychlých pohybech.  Působením chladu, tělesné námahy a stresu dochází ke  zhoršení myotonic-ké poruchy.

Diagnostika: Charakteristická porucha dekontrakce svalů, např.  neschopnst ihned uvolnit stisk ruky, pustit uchopený předmět  atd. Při poklepu na sval vznikne “žlábek”, která se jen pozvolna  vyrovnává. Typický je elektromyo-grafický nález. Při inserci jehly do svalů vzniknou mnohočetné kolísvé akční potenciály nízké  amplitudy s frekvencí do 150/min., akusticky vznikne zvuk připominající tůrování motocyklu anebo krupobití.

Léčba: medikamentózní léčba je na místě jen u těžších poruch.  Podáváme procainamid, Sodanton, ev. Biston anebo tocainamid.

Generalizovaná kongenitální myotonie (Becker)

Jde o autosomálně recesivní formu kongenitální myotonie.  Klinická mani-festace mezi 5.-11. rokem života. Většinou dochází  k primárnímu postižení dolních končetin, pak vzestupu na horní  končetiny, trup a obličej. Diagnos-tika a léčba jsou obdobné jako  u formy Thomsen.

Paramyotonia congenita (Eulenberg)

Jde o autosomálně-dominantní typ dědičnosti.

U tohoto onemocnění vzniknou opakováním pohybů parézy namáhaných  svalů a akcentuje se myotonická reakce (“paradoxní myotonie”).  Zvláštní význam má skutečnost, že působení chladu vyvolává a  zhoršuje myotonické projevy a někdy způsobuje i periferní parézy  přislušných svalů, přetrvávající exposici několik hodin (např.  myotonická reakce a parézy svalů rukou po umývání rukou ve studené vodě).

Elektromyografický nález je stejný jak u myotonie, je možná  provokace chladem. Léčba viz myotonia congenita Thomsen.

Familiární paroxysmální obrny

Synonymum: Periodické dyskalemické obrny

Jde o dědičné choroby s autosomálně dominantním typem dědičnosti. Rozli-šujeme hypokalemickou, hyperkalimickou a normokale mickou formu.

Hypokalemická obrna

Etiopatogeneticky jde pravděpodobně o poruchu bílkovinných komponent iontových kanálků svalové buňky (channelopatie). Intracelulárně se hromadí voda a elektrolyty, extracelulárně značně poklesne hladina kalia. Dále se předpokládá porucha uhlohydrátového metabolismu  na celulární úrovni.  Klinický obraz: Postiženi jsou hlavně jedinci mužského pohlaví,  manifestuje se zpravidla mezi 10.-20. rokem života.  Obrny se  výskytují v klidu, v noci anebo po probuzení. Po prodromálmích  distálních parestéziích vznikají pře-vážně proximální a symetrické chabé obrny prakticky celého těla, trvající několik minut až  několik hodin. V neurologickém nálezu vidíme pouze hypo-až areflexii a svalové obrny.

Byla popsána řada vyolávajících faktorů: přemíra jidla s obsahem  uhlohyd-rátů, intoxikace alkoholem, aplikace insulinu, steroidů  atd.  Diagnostika: Hladina kalia v průběhu záchvatu kolem 2-3 mmol/l,  mezi pa-roxysmy jsou hodnoty normální. Na EKG prodloužení úseku  QT, deprese ST a U. V EMG snížení svalových potenciálů až vymizení. Diferenciálně dia-gnosticky je významné, že u paroxysmálních obrn nejsou postižené okohyb-né svaly.

Therapie: Parenterální aplikace asi 10g KCl záchvat zastavuje.  Acetazola-mid v kombinaci s KCl.

Hyperkalemická obrna (adynamia episodica hereditaria Gamstorp) Základní poruchou je větší propustnost svalové membrány pro natrium s tr-valou polarizací membrány svalových buňěk.

Klinický obraz: Obrny vznikají často po tělesné námaze, v chladu, v průběu diety s větším příjmem kalia (ovoce, ovocné šťávy). První manifestace jsou popisovány již v dětství, postižena  jsou obě pohlaví stejným dílem. Zá-chvaty trvají kratší dobu než hypokalemické formy, a to maximálně 1-2 hodi-ny. Během záchvatu  je v séru zřetelná hyperkalemie kolem 6 mmol/l. Cel-kový průběh  je vysloveně benigní.

Léčba: Infúze anebo intravenózní aplikace calciumglukonátu,  event. infúze glukózy s insulinem.

Normokalemická obrna

Jedná se o extrémně vzácnou formu, která se podobá hyperkalemické for-mě. Hladiny kalia jsou normální. Léčba infúzemi NaCl.

Zánětlivá svalová onemocnění

Polymyositis a dermatomyositis

Jde o zánětlivá onemocnění svalů, v naších podmínkách většinou  autoi-munní patogenéze (samostatné formy). Poměrně častý je výs kyt v průběhu kolagenóz (symptomatické formy, tzv. “overlap syn dromy”) a kombinace s maligními procesy (paraneoplastické for my). Průběh může být akutní anebo chronický.

Klinický obraz: U všech nemocných s akutní polymyositidou pozo rujeme ví-ce méně generalizovanou svalovou slabost s převážným  postižením pleten-cových svalů. Často se přidruží slabost krčního svalstva, dysfagie a dysar-trofonie. Většina nemocných udává sou časně se slabostí výrazné myalgie.  Zasažená svalovina je palpač ně bolestivá, někdy edématózní. V pozdějším průběhu se objevují  svalové atrofie a celková kachektizace.  Bývají obecné příznaky zánětu se zvýšenou teplotou, leukocytózou  a vyso-kou sedimentací.

Charakteristické pro dermatomyozitídy je lehce fialový erytém  kůže s oto-kem víček, obličeje, trupu a extzenzorových stran  končetin. Kůže může být atrofická a posetá teleangiektáziemi.

Chronické formy jsou obtížně diagnostikovatelné a poměrně často  se za-měňují s progresivní svalovou dystrofií.

Diagnostika: Typické je zvýšení enzymů v séru (kreatinfosfokiná za, aldolá-zy, transaminázy, LDH), EMG nález je charakterizován  ostrými polyfasic-kými a fibrilačními potenciály. Svalová biopsie  potvrzuje diagnózu nálezem perivaskulárních infiltrátů, degene rativních změn a nálezem vaskulitidy.  U všech nemocných s projevy polymyositídy hledáme klinické  příznaky ko-lagenóz (lupus erythematodes, sklerodermie, periarte riitis nodosa) a paát-ráme po eventuálním maligním procesu.

Diferenciální diagnostika: 

1)
Trichinóza je doprovázena gastro inntestinálními potížemi a typická je eosinofilie. Dále pak vi díme bolesti a otoky kloubů, petechie, meningoen-cefalitidy. 

2)
Epidemická myalgie (Bornholmská nemoc) v rámci infekce viry sku piny Coxcksackie-B je vzácná. 

3)
pro pochřipkový syndrom jsou  typické generalizované myalgie se svalo-vými crampy a rychlou  únavností svalů. 

4)
Vyloučit se musí diabetické amyotrofie, sarkoidóza, granulomatózy.

Léčba: Kortikosteroidy (Prednison 100mg denně iniciálně, pak  postupné snižování dávky), eventuálně immunosupresiva (Azathioprin) a v těžkých případech plasmaferéza.

Poruchy nervosvalového přenosu

Myasthenia gravis pseudoparalytica (Erb Goldflam)

Jde o poměrně časté onemocnění, postihující zejména ženy.  Rozlišujeme juvenilní formy a formy adultní. Průměrný věk mani festace onemocnění je kolem 30. roku života. Prognóza tohoto  onemocnění se v posledních letech výrazně zlepšila.

Etiologie myastenie je neznámá.

Patogenetický podklad myastenie tvoří 2 abnormity postsynaptické  mem-brány:

1.
zmenšení povrchu postsynaptické membrány ztrátou  sekundárních záhy-bů a 2. redukce počtu postsynptických nikoti nergních acetycholinových re-ceptorů. 

Následkem těchto změn se  výrazně zmenšuje vazební kapacita postsy-naptické membrány pro  acetylcholin. Bylo zjíštěno, že hlavní příčinou po-klesu počtu  funkčně zdatných acetylcholiových receptorů je patologická auto imunní reakce. Za spoluúčastí komplementu se vážou specifické  pro-tiláty typu IgG na postsynaptické acetylcholinové receptory,  které jsou funkčně blokovány. Počet receptorových míst je u my astenie tím redukován na asi jednu pětinu normálního počtu. Asi  u 90% myasteniků najdeme v sé-ru protilátky proti nikotinergním  acetylcholinovým receptorům nervosvalové ploténky.

Důležitou úlohu v tomto autoimunním procesu hraje thymus. U 85%  nemoc-ných byly nalezeny změny thymu. Z tohoto počtu šlo v 85%  o hyperplázie thymu a v 15% o thymomy. Byla prokázána tvorba  protilátek proti acetyl-cholinovým receptorům imunokompetentními  B-lymfocyty thymu, která je iniciována přítomností abnormálních  acetylcholinových receptorů v myoidní tkáne thymu. Myastenie  však není homogenním onemocněním. Často vidí-me současně i jiné  autoimunoagresivní choroby (lupus erythematodes, rev-matoidní ar teritis, thyreoiditis) a řadu jiných typů protilátek.  Podle věku manifestace rozlišujeme 4 formy: 1.transitorní neona tální, 2. 

kongenitální persistující, 3.infantilní a juvenilní a

4.
myastenie dospělých.

Infantilní a juvenilní forma se manifestují před 2o rokem  života. Prvními příznaky bývají nápadná ptóza víček, oboustranné  okohybné a mimické.  Později se přidruží poruchy polykání a řeči.

Končetiny jsou postižené vzácně a vždy lehce.

Prognóza této formy byla dříve vždy nejistá. Při dnešních mož nostech včasné diagnózy a chirurgické léčby thymomů je naopak  prognóza velmi dobrá.

Myastenie dospělých je častější u žen s manifestací kolem 30.  roku. U mu-žů se objevují první příznaky myastenie později. Jsou  známé i manifestace ve stáří (stařecká myastenie).

Klinický obraz: Hlavním příznakem je patologická svalová únav nost a zpo-malená zotavovací schopnost příčně pruhovaných  svalů. Potíže jsou večer většinou největší a postihují především  oční, patrové a faryngolaryngeální svalstvo.

Poměrně často se manifestují příznaky myastenie po psychických  zátěžích.  Udává se dokonce svatba jako spouštěcí moment.  Důležitou úlohu při ma-nifestaci může hrát těhotenství.

Podle závažnosti příznaků rozlišujeme 4 typy myastenie:

1.
okulární myastenie

2.
lehká generalizovaná myastenie (svaly oční, šíjní, končetino vé)

3.
těžká generalizovaná myastenie (navíc bulbární symptomy)

4.
těžká myastenie se selháváním dýchání (myastenická krize)

Někdy se uvádí jako zvláštní forma těžká, chronicko-progresivní  myastenie Okulární myastenie: myastenické příznaky se omezují na okohybné  svaly včetně m. levator palpebrae. Většinou k večeru pozoruje  nemocný potózu a diplopii. Tato forma zůstává buď ohraničená  anebo během 18 měsíců pře-chází v některou generalizovanou myastenii.

Lehká generalizovaná myastenie: buď předchází okulární forma  anebo se manifestuje primárně okohybnými poruchami se současnými  myastenickými příznaky především mimických, žvýkacích a proxi málních končetinových svalů. Během asi 18 měsíců může přecházet  v těžkou generalizovanou myastenii.

Těžká generalizovaná myastenie: v popředí stojí těžké  myastenické přízna-ky bulbárních a končetinových svalů. U této  formy je velké riziko rozvoje respirační insuficience anebo  respiračního selhávání.  Těžká generalizovaná myastenie s respiračním selháváním: jde o  akutní rozvoj život ohružujících stavů u myasteniků s těžkou  generalizovanou myastenií. Většinou krize navazuje na infekt  horních cest dýchacích, těžké bronchitidy a zápaly plic.

Diagnostika: Rozhodující je pečlivá anamnéza. V neurologickém  nálezu vi-díme často pouze semiptózu víček a unavený výraz  obličeje (facies mya-sthenica). Provádíme orientačně tzv.  Seemannův test: např. při počítání se stává artikulace postupně nezřetelná.

Velmi efektní je farmakologický test Tensilonem, krátce účinku jícím a velmi potentním blokátorem cholinesterázy. Během 3O se kund dochází u myaste-niků ke zřetelnému zlepšení sily svalové,  které trvá kolem 2 minut. Eventu-ální nadměrné muskarinové efekty  (bradykardie, hypotenze, lakrimace, po-cení, popř. asbdominální  kolika) se blokují Atropinem (O,4mg).  Rozhodujícím vyšetřením je elektromyografie. Užívá se  repetitivní dráždění a průkazný je pokles akčních potenciálů o  více než 10%. Přesnější výsledky docílíme použitím tzv. jednovláknové elektromyografie (single-fibre) s prů-kazem  zvětšení rozdílu poststimulačního intervalu dvou svalových  vláken inervovaných stejným nervem (zvětšuje se tzv.”jitter”).  V moderně vybave-ných laboratořích je v současnosti možné kvanti tativní určení počtu postsy-naptických acetylcholinových recepto rů. Dále se povinně provádí rtg media-stinu (popř. pneumomedia stinum) a CT mediastina k průkazu hyperplázie anebo thomu thymu.  Imunologickým vyšetřením hledáme cirkulujici protilat-ky. Diagnó zu podporuje nález vyšších hladin IgG. Dále se vyšetřují  LE-buňky, antinukleární faktor a tzv. revma-faktory (průkaz  event. současného výskytu Lupus erythemtodes). Vždy se vyšetřuje  funkce štítné žlázy (hy-perthyreoidismus?).

Diferenciální diagnostika: polymyositidy mají negativní Tensilo nový test, rozhodující je svalová biopsie. Thyreotoxikóza je  doprovázena myopatií.  Rozhodne m.j. Tensilonový test. Periodické  familiární obrny poznáváme podle hladin kalia a průběhu  záchvatu. Eaton-Lambertův-syndrom má typic-ký EMG nález a prak ticky nereaguje na blokátory cholinestzerázy.  Therapie: s výjímkou případů benigní, izolovaně okulární a sta řecké myas-tenie se snažíme vždy o brzkou thymektomii. Dále se  podávají imunosupre-siva, t.j. kortikoidy a azathioprin. Elimina ci cirkulujících protilátek lze do-sáhnout plasmaferézou. Přímý  vliv na nervosvalový přenos mají anticholi-nesterázové látky jako  prostigmin a physostigmin. Delší účinnost mají pre-paráty Mytela sa a Mestinon. Léčba myastenie patří do rukou odborníka a vyža duje vždy dostupnost jednotky intenzivní péče.

V průběhu léčby myastenie může docházet k životu nebezpečným  stavům se selháváním respirace: ke krizi myastenické anebo cho linergní. Myaste-nické krize (zhoršení myastenických příznaků  až k selhávání respirace) mohou být následkem souběžné farmakot herapie: gentamycin, colistin, ka-namycin, streptomycin, penicillamin, antiarytmika, betablokátory, chinin, hypnotika, benzodia zepiny, neuroleptika, magnézium, antiepileptika kromě carbamaze pinu, antikonceptiva a.j., anebo interkurentní infekce, event.  většího konzumu alkholu. Cholinergní krize (svalové křeče, abdominální ko-lika, pocení, mióza, bradykardie, fibrilace či flutter  síní, selhávání respira-ce). jsou způsobeny předávkováním blokátorů cholinesterázy.  Uvedené dělení krizí v průběhu léčby myastenie se poslední dobou  již ne-používá. Mluvíme jednoduše o krizi a ihned zahájíme násle dující kroky:

a)
intubace a řízené dýchání, přijetí na jednotku intenzivní péče

b)
vysazení veškeré medikace

c)
při plicním infektu okamžitě zahájíme léčbu antibiotiky

d)
velmi pečlivé odsávání sekretů, prevence atelektáz a dekubitů

e)
po zvládnutí eventuální infekce léčba kortikoidy, např. methylprednison 100mg denně i.v., po zlepšení svalové sily redukce dávky, pak perorálně a postupně se dávky snižují na  právě ještě účinnou dávku.

f)
extubace je možná až po dosažení vitální kapacity plic kolem  700ml. Dal-ší léčba je pak stejná jako léčba těžké generalizovaná myastenie.  Pokud jsou vytvořené podmínky, můžeme se pokusit o akutní plasmaferézu, která někdy dramaticky zlepšuje stav.

Eaton-Lambertův syndrom (myastenický syndrom)

Etiopatogeneticky Jde většinou o paraneoplastický syndrom (zvl. často v rámci malobunečného karcinomu plic) s myasteniformní svalovou reakcí. Asi v jedné třetině případů však jde o myastenický syndrom v rámci jiné autoi-munní choroby. Příčinou je pravděpodobně tvorba IgG protilátek proti elek-trickým calciovým kanálkům nervových zakončení, čímž vázne při depolari-zaci uvolňování acetylcholinu ze svých vezikul do synaptické štěrbiny.  Klinický obraz: Tento myastenický syndrom postihuje hlavně muži středního a vyššího věku. Slabost se soustřeďuje obyčejně na proximální svaly pá-nevního pletence, jsou však známé i případy se zasažením bulbárních a ob-ličejových svalů. Blokátory cholinesterázy jsou většinou málo účinné, exis-tují však rovněž výjímky. Často pozorujeme sucho v ústech, kachektizaci.  Paradoxně se sice sila svalová po námaze jak u klasické myastenie snižuje, pokračováním svalové činnosti však dochází ke zlepšení sily svalové. Kore-látem tohoto jevů v EMG je zvýšení potenciálů při rychlé repetitivní stimula-ci.

Therapie: Nejúčinnější je kompletní extirpace event. neoplasmatu.  Sila svalová se zlepšuje podáváním guanidinu, který však musí být apliko-ván většinou v tak vysokých dávkách, že vedlejší účinky vyžadují přerušení léčby. Účinnější je léčba 3,4,-diaminopyridinem do 100mg denně. Dále po-dáváme kortikoidy, azothiaprin a někdy má velmi dobrý efekt plasmaferéza.

Stiff-man syndrom a neuromyotonie

Stiff-man syndrom je vzácné onemocnění s následujícími charakteristikami:

1.
trvalé zvýšení svalového tonu trupového svalstva a později i  svalstva končetin s progredující poruchou hybnosti končetin  a poruchou chůze.

2.
epizody bolestivých svalových spasmů, vyprovokované zevními  podněty

3.
hyperlordóza a.j. deformity páteře následkem dlouhotrvajících  svalových spasmů

4.
Ústup svalových spasmů jedině v celkové anestézii anebo  blokádou pe-riferního nervu

5.
Typický elektromyografický nález kontinuální svalové aktivity Lékem volby je diazepam, který však může vést k návaku. Pro dlouhodobou léčbu je vhodnější Tizanidin.

Neuromyotonie (Isaaksův syndrom)je rovněž vzácným onemocněním. Typic-kými projevy jsou svalová ztuhlost, svalové křeče a porucha dekontrakce svalů po volní svalové aktivitě. Svalová ztuhlost preferuje distální svaly končetin a svaly obličeje s pozdějším šířením na veškeré příčně pruhované svalstvo.

V elektromyogramu vidíme trvalou spontánní aktivitu, která přetrvává iu bě-hem narkózy a po aplikaci diazepamu, vymizí pouze kurarizací.  Další poruchy neuromuskulárního přenosu (tetanie, tetanus, botulinismus) jsou uváděny u metabolických resp. infekčních onemocnění.

SPECIÁLNÍ NEUROLOGIE II

Demence

Jde v podstatě o projev chronického selhávání mozkové činnosti, jež vyústí  v nejpokročilejších fázích  do tzv. persistentního vegetativního stavu, kdy nemocný zcela ztrácí kontakt s okolím.

Demenci můžeme definovat jako progresivní, někdy přechodně reversibilní onemocnění, vedoucí k poklesu kognitivních funkcí. Obyčejně je převážně postižena paměť.

Pozorujeme poruchy kritičnosti, logického a kombinatórního myšlení, změny chápavosti a přizpůsobivosti. Dále vidíme prakticky vždy povahové změny (vyšší dráždivost, ztráta smyslu pro humor, apatie, deprese) a různé poru-chy chování. V pokročilém stadiu nemocný nerozenává hodnotu peněz, není schopen řídit automobil, nechápe televizní pořady atd.  Časté jsou poruchy nominační, ztrácí se rodinné vazby a drřívější zájmy.  V současné době trpí demencí více než 10% populace ve věku nad 65 let, zhruba polovina případů patří do skupiny těžkých demencí. Ve věku nad 80 let se tato čísla zdvojnásobí. 

Alzheimerova choroba je nejčastější příčinou senilní demence a v pořadí úmortnosti zaujímá 4. místo!

Léčitelné formy demence jsou poměrně vzácné. O to větší úsilí však vyža-duje jejich včasná diagnostika a eventuální léčba.

Existuje celá řada testů k diagnostice demence. Jednoduchým a nejčastěji použivaným screeningovým testem kognitivních schopností je tzv.MINI-MENTAL-STATE-EXAMINATION (Folberg 1975). Celý test trvá 5-10 minut, má 30 otázek zkoumajících orientaci, vnímání a opakování, pozornost a re-produkci, počítání, psaní, kopirování a geometrický smysl. Hodnoty menší než 24 jsou abnormální a svědčí prokognitivní poruchu (Folstein MF a spol.  J Psychiatry Research 1975? 12: 189-198). 

Uvádíme jeho modfikovanou formu:

Který je den v týdnu?
_/1

Který je měsíc?
_/1

Dnešní datum?
_/1

Roční období?
_/1

Rok?
_/1

Ve kterém jsme městu?
_/1

Ve kterém kraji žijeme?
_/1

Jak se jmenuje naše země?
_/1

Jak se nazývá naše nemocnice?
_/1

Ve kterém jsme poschodí?
_/1

Pamatujte si slova: míč, péče, muž (opakovat 2x, 

pak za každou správnou odpověď 1 bod, pak event.

opakovat tak dlouho, až nemocný zvládne všechna slova)
_/3

Hláskujte slovo „mince“ pozpátku
_/5

Jaká slova jste si měl (měla) pamatovat
_/3

Co to je?(hodinky)
_/1

Co to je?(tužka)
_/1

Opakujte po mně:“ třistatřiatřicet křepelek“
_/1

Udělejte co je napsáno (nápis: zavřete očí)
_/1

Napiště krátkou větu, obsahující osobu a předmět 
_/1

Vezměte tento papír do pravé (levé) ruky
_/1

Vezměte tento papír do pravé (levé) ruky
_/1

Položte ho na stůl
_/1

Kopirujte tuto kresbu (2 překrývající se pětiuhelníky)
_/1

Příčiny demence

Ireverzibilní demence

Primárně degenerativní formy

? M.Alzheimer

? M.Pick

? M.Huntington

? M. Parkinson

? olivopontocerebelární degenerace

? progresivní supranukleární oftalmoplegie

? kortikobazální ganglionové degenrace

Potenciálně reverzibilní demence

Infekčí onemocnění

? chronické meningitidy

? Lues

? HIV encefalopatie

Toxické příčiny

? léky (barbituráty, anticholinergika, antikonvulsiva, clonidin aj.)

? organická rozpustidla

? alkohol, metanol

? těžké kovy

Deficit vitamínů

? thiamin (Wernicke-Korsakoffův syndrom)

? deficit vitamínu B 12, kyseliny listové aj.

Příčiny metabolické a endokrinní

? selhání jater, ledvin, plic

? dialyzační demence

? hypo- a hyperkalciémie

? hypothyreoidismus

? M. Wilson

Vaskulární příčiny

? multiinfarktová demence

? M. Binswanger

? arteriovenózní malformace

? stenóza magistrálních tepen

? vaskulitídy

? oboustranné infarkty thalamu

Expanzivní léze mozku

? nádory (zvl. diencefalu, frontální lalok)

? subdurální hematom

? abscesy mozku

Jiné příčiny

? normotenzivní hydrocefalus

? opakované episody spánkové apnoy

? encefalopatie boxerů

? dekompenzovaná epilepsie

Rozlišujeme podle lokalizace patologických změn kortikální a subkortikální demence  (léze bazálních ganglií, thalamu, horní části mozkového kmene).  U kortikálních demencí ( např. M. Alzheimer) vidíme včasné poruchy paměti, vizuálně-prostorové poruchy a poruchy symbolických funkcí (afázie, apraxie, agnózie).

U subkortikálních demencí (např. M.Parkinson) převažují celkové zpomale-ní, afektivní poruchy a výrazné známky extrapyramidových poruch.

Diferenciální diagnóza kortikálních a subkortikálních demencí (d.)

Charakteristika

kortikální d.

subkortikální d.


aktivita


normální


zpomalená

postoj


rovný



dystonický

chůze


normální


ataxie

hyperkinézy

nejsou  


tremor, chorea, dyskinézy

artikulace


normální


dysartrie, dysfonie, mlčení

řeč



parafázie,afázie

normální

paměť


poruchy učení

zapomínání

emoční stav

nezájem


apatie



příklady


M.Alzheimer, M. Pick
M.Parkinson, M. Wilson,

M. Huntington,

supranuklární

oftalmoplegie 

Senilní a presenilní demence

Presenilní a senilní demence-přehled                

Morbus    
věk     
hlavní symptom       

morfologický nález        

Pick      
40-50   
změna osonosti       

převážne frontální atrofie

Alzheimer 
50-60  
porucha krátko-      

senilní plaky       


                 
dobé paměti 

 
změny neurofibril   

SDAT     
nad 60 
jak Alzheimer       

jak Alzheimer       

Binswanger  60-70      parciální defekty    

vícečetné infarkty  




         psych. výkonnosti    

demyelinisace

MID      
60-... 
podobně jako Bins-  

lakunární infarkty  




         wanger 

                 popř. větší infarkt 

NPH      
každý   
demence, apraxie chů-
 hydrocefalus





poruchy mikce 

         tlak likvoru normální

NPH = normal pressure hydrocephalus     

SDAT= senilní demence Alzheimerova typu

MID = multiinfarktova demence

Prevalence demencí  se odhaduje na  250/100 000 obyvatel,  přítom plná polovina  patří do Alzheimerova  typu, 20% patří  do skupiny vaskulárních demencí. Podstatně vzácnější  je M. Pick (poměr 1:50 k demencím Alzhei-merova typu)

Alzheimerova choroba

Jde  o   klasickou  presenilní  progresivní   demenci  a  nálezem senilních plaků  a změn neurofibril se začátkem před 65 rokem věku.  Morfologicky a patofysiologicky je identická  senilní demence  Alzheimerova typu (začátek po 65 roce života).

Symptomatologie: psychomotorický neklid,  poruchy paměti a výběru slov. 

Časová  a místní desorientace,  neschopnost oblékání. Reaktivní deprese. 

Osobnost dlouho zachována, zachovává konvence.

Etiopatogenéza: Heredita  asi 10%.  Centrální akumulace amyloidu je pri-márním činitelem degenerativních změn u M. Alzheimer. Určitou úlohu hrají genetické faktory (mutace genu pro prokurzor beta-amyloidu na chromozo-mu 21).

Makroskopicky  vidíme difúzní atrofii mozku. Histologicky  Alzheimerovské   neurofibrily a   senilní plaky,  jejíchž  jádro  je  tvořeno  amyloidním protei-nem.  Větší množství lipofuscinu. 

Dochází ke ztrátě cholinergních neuronů nc. basalis Meynerti a k nedostatku cholinacetyltransferáz. Stupeň demence koreluje se stupněm ztráty synapsí neuronů. Poruchy paměti jsou způsobeny přerušením spojů mezi hippokam-pem a neokortexem.

Kromě genetických faktorů se uvažuje o vlivu toxinů (aluminium), o virových či subvirových partiklech. Přesný sled předpokládaných změn není zatím znám.

Diagnostika:  Převážně jsou postiženy ženy. Prvním symptomem jsou poru-chy paměti, následují poruchy symbolických funkcí a ostatní příznaky korti-kální demence. 

V neurologickém  nálezu je lehké diference  reflexů. V  popředí je diagnosti-ka neuropsychologická. 

Později se objevují primitivní reflexy, extrapyramidové příznaky (rigidita, bradykinéza atd.). Obyčejně po 8 letech je nemocný ležící, vidíme kvadru-spastické syndromy, ztrátu kontaktu s okolím, inkontinenci atd.  EEG:  difúzně  zpomalený  záznam,  latence visuálních evokovaných poten-ciálů prodloužená. CT a NMR: difúzní atrofie mozku.

Diferenciální diagnostika: M.  Binswanger vykazuje  současně  neurologické  ložiskové  nálezy, hypertenzi v anamnéze. U nemocných s multiinfarktovou demencí předcházejí cévní mozkové příhody. Progresivní  paralýza se dia-gnostikuje serologicky. U nemocných s NPH předcházejí často subarachnoi-deální krvácerní,  infekce CNS apod. a klinicky pozorujeme progresivní de-menci s  poruchami chůze  (apraxie chůze  frontálního  typu),  afektivní  la-bilitou a inkontinencí moče.

Souhrn klinické diagnózy M. Alzheimer

Hlavní kriteria

? demence podle kliniky a neuropsychologických nálezů ? defekty 2 a více oblastí kognitivních funkcí (paměť, symbolické funkce, praxie, vizuo-motorika atd.)

? progresivní zhoršení paměti a dalších kognitivních funkcí

? normální vědomí

? začátek mezi 4O. a 90. rokem věku

? chybí jiné organické příčiny popsaných poruch

Pomocná kriteria

? progresivní afázie, apraxie, agnózie

? alterace denních aktivit, poruchy chování

? pozitivní rodinná anmnéza

? normální likvorový nález

? normální EEG

? CT a MRI: rozšíření temporálních rohů postranních komor

Léčba: kauzální léčba neexistuje. Cholinergika někdy ve včasných fázích zlepšují paměť.

M. Pick

Symptomatologie:   Zanedbávání   práce,ztráta   etických  zábran, sexuál-ních zábran, bulimie. Někdy  afázie a atrofie drobných ručních svalů.  Etiopatogenéza: kortikální   atrofie   s   maximem   frontálně   a temporálně.  Zduřelé neurony (Pickové buňky). Intra-extracelulární nahromadění ganglio-sidů.

Diagnostika:  Manifestace  40.  až  50.  rok  života.  V CT a NMR symetrické    frontotemporální   atrofie.    Positronová   emisní tomografie (PET): poruchy metabolismu glukózy temporofrontálně, v hippocampu a nc. caudatus.

M. Binswanger

Subkortikální arteriosklerotická encefalopatie (SAE).  Symptomatologie:  progredientní ztráta  intelektových schopností, poruchy  paměti, inverze  spánku, afektivní  labilita, deprese. V anamnéze ischemické insulty a chronická hypertenze.

Etiopatogenéza:   Chronickou  hypertenzí   vznikají  hyalinózy  a fibrinoidní  

nekrózy  drobných  arteriol  v  oblasti  bílé  hmoty hemisfér    a   následnou    

spongiózní demyelinisací    hlavně periventrikulárně. Navíc lakunární in-

farkty, status lacunaris.

Diagnostika:   V  CT   hypodenzita  periventrikulárně,  lakunární infarkty ba-zálních ganglií. NMR totéž,  navíc infarkty i v mozkovém kmeni.  Léčba: léčba hypertenze a kardiovaskulárních poruch.

NEUROLOGICKÉ KOMPLIKACE MALIGNÍCH ONEMOCNĚNÍ 

Neurologické následky neoplasmatických onemocnění jsou velmi pestré a rozmanité. Často vidíme přímé působení invazivních karcinomů a sarkomů na nervovou tkáň a obaly nervových struktur. Metastázy karcinomů do moz-ku pozorujeme v 20-40% nemocných. Významné jsou i sekundární efekty maligních onemocnění a paraneoplastická onemocnění. Nemalý význam má i vliv léčby maligních tumorů na nervový systém (viz následující modifikova-ná tabulka podle Gubermana 1993).

A.
Přímé neurologické komplikace maligních nádorů

? metastázy do mozku a míchy

? metastázy do baze lební s postižením mozkových nervů

? epidurální komprese míchy

? leptomeningeální karcinomatóza

? prorůstání do plexů a kořenů

B.
Sekundární působení maligních nádorů na nervový systém

? kachexie a celková svalová slabost

? nutriční neuropatie a encefalopatie

? hyperkoagulační stavy

? vasculitídy

? diseminovaná intravaskulární koagulace, trombocytóza, endokarditída s 

cévní mozkovou příhodou

C.
Paraneoplastické syndromy

? Eaton-Lambertův syndrom

? polymyositis, dermatomyositis

? subakutní sensorické a motorické neuropatie

? syndrom amyotrofické laterální sklerózy

? myelopatie

? subakutní mozečkové degenerace

? limbická encefalitis

D.
Komplikace léčby maligních onemocnění

? působení neurotoxických chemoterapeutik (neuropatie, mozečkové syn-dromy)

? steroidní myopatie a encefalopatie

? oportunní infekce CNS

? krvácení do mozku následkem trombocytopenie

? neurotoxické efekty aktinoterapie (plexopatie, myelopatie)

MALFORMACE MOZKU NÁSLEDKEM VÝVOJOVÝCH PORUCH

Většina těchto onemocnění je manifestní ihned při narození či bezprostřed-ně po narození. Hlavní příznaky jsou zpomalení psychomotorického vývoje a poruchy inteligence. Často vidíme epileptické syndromy a mozečkové syn-dromy.

Hlavní skupiny uvádíme v následující tabulce (zkráceno podle Mumenthale-ra, 1990)

1.
Chybění či malformace části mozku

1. Agyria


chybění gyrů

    Arhinencefalie


chybění čichových nervůl a traktů a corpus 





callosum

    Dandy-Walkerův syndrom
        cystické rozšíření 4. komory, hydro-

cefalus

Arnold-Chiariho malformace
kaudální dislokace prodloužené míchy, ja                  

zykovité prodloužení mozečkových tonzil

2. Mikrocefálie


změnšení mozku a lebky

3. Meningoencefalokély


nekompletní uzávěr neurální trubice

spina bifida oculta

meningokéla

myelomeningokéla

myelomeningocystokéla

4. Sinus pericranii


vaskulární malformace, spojená    

s venózním sinem  (většinou frontálním)

5. Fakomatózy


multisystémové malformace, postihující i 

mozek

? tuberózní skleróza

(Bournevillova choroba)

? encefalofaciální angiomatóza

(Sturge-Weberova choroba)

? von Hippel-Lindauova choroba

? neurofibromatóza (M. Recklinghausen)

INTRAUTERINNÍ LÉZE MOZKU

Spalničková encefalopatie

kongenitální toxoplasmóza

neonatální cytomegalovirová en-

cefalitida

kongenitální syfilis

alkoholová embryopatie

Jde o poměrně vzácná onemocnění z hraniční oblasti pediatrie. V těchto skriptech uvádíme pouze přehled hlavních forem (podle Mumenthalera, 1990):

Spalničková encefalopatie: katarakta, hluchota, mikrocefálie, kardiální poru-chy.

Kongenitální toxoplasmóza: psychomotorická retardace, epilepsie, hydero-cefalus, kalcifikace, chorioretinitis.

Kongenitální cytomegalie: mikrocefalie, hydrocefalus, epilepsie, postiže-ní očí, jater, plic (pneumonie), anemie, poruchy skeletu.  Kongenitální syfilis: sedlovitý nos, periostitis, defekty růstu zubů (Hutchin-sonovy zuby), hluchota, syfylitická meningoencefalitis aj.  Alkoholická embryopatie:  psychomotorická retardace, mikrocefalie, krátký nos, úzké rty, mikrognatie).

HYDROCEFALUS

Vnitřní hydrocefalus
rozšíření pouze mozkových ko-          

mor, intraventrikulárně-            

obstrukční 

Komunikující hydrocefalus
rozšíření mozkových komor 

a rozšíření likvorových cest nad 

hemisférami

· extraventrikulárně obstrukční hydrocefalus

· hypo-aresorpční hydrocefalus

· hypersekreční hydrocefalus

Hydrocefalus e vacuo 
mozková atrofie

Jako hydrocefalus označujeme stav, kdy jsou rošířené vnitřní a/nebo zevní likvorové prostory (vnitřní a zevní  hydrocefalus). 

Hlavní formy:

U dětí se zvětšuje progresivně objem hlavy, fontanely se mohou vyklenovat.  Bez léčby dochází k psychomotorické retardaci, ke spasticitě a rozvoji epi-leptického syndromu. Neléčený hydrocefalus má mortalitu kolem 50%.  Shuntovými operacemi lze docílit normálního psychického a motorického vý-voje těchto dětí.

ANOMALIE KRANIOVERTEBRÁLNÍHO PŘECHODU

Uvádíme je hlavní formy, které jsou často kombinované:

Klinicky je nápadný krátký krk, v dospělosti výskyt neurologických příznaků jako nystagmus, vertigo, oboustranné spastické pyramidové jevy, sensitivní poruchy. Obraz se podobá obrazu roztroušené sklerózy mozkomíšní.

atlanto-occipitální asimila-

ce

spina bifida atlantis

platybazie

bazilární imprese

Dětská Mozková obrna (infantilní cerebrální paréza)

Dětská mozková obrna je porucha hybnosti a vývoje hybnostiv zniklá v nej-ranějším období. Může být provázena změnami psychiky, někdy epileptic-kými záchvaty. Frekvence výskytu se pohybuje kolem 0.5 %.

Klasifikace

1.Vyhraněné syndromy

A.
Formy spastické

Forma diparetická 

Klasická forma: charakterizovaná spastickou paraparézou dolních končetin s výrazně zvýšeným tonem svalovým. Nápadná je chůze: nůžkovitá (kolena třou o sebe v důsledku tahu spastických adduktorů), digitigrádní (po špičce převahou plantárních flexorů nohy), případně s pokrčenými koleny, chůze lidoopí (při výraznější spasticitě flexorů bérce). Jsou zachovány reflexy břišní.

Forma diparetická paukospastická: bez addukční kontraktury stehenní. Jde o formu méně častou. Často u ní bývají drobné mozečkové příznaky: ataxie, poruchy koordinace. 

Forma hemiparetická

Je nejčastější formou DMO. Více postižena bývá horní končetina, která má charakteristické postavení: flexe v loketním kloubu, pronace předloktí, flexe ruky a prstů ruky, addukce palce. Postupem času dochází ve většině přípa-dů hemiparetických forem k opožďování vývoje postižených končetin (kostí i svalů), což vede k hypogennezi příslušné strany.

Forma kvadruparetická

a)
Oboustranná hemiparéza: více bývají postiženy horní než dolní končetiny, bývá větší mentální defekt, často se objevují epileptické záchvaty.

b)
Kvadruparéza z diparézy: rozsáhlejší postižení než u formy diparetické. 

Většinou jde o postižení kmene mozkového.

Charakteristickým vývojovým příznakem spasticity nezralého mozku dítěte (vývojové spasticity) je kontraktura adduktorů dolních končetin, pronační kontraktura a addukce palce na horních končetinách.

B.
Formy nespastické

Forma hypotonická

Projevuje se výrazným snížením svalového tonu. Je spíše vývojovou fází než formou DMO. Jako samostatný syndrom se vyskytuje pouze v ranném dětství, v pozdějším dětském věku (3-6 let) přechází do ostatních forem DMO. Časté je postižení intelektu. 

Forma dyskinetická

Je charakterizována vůlí nepotlačitelnými pohyby (tzv.mimovolními pohyby), a to: atetózou (nejčastěji)

? choreou

? balismem

? myokloniemi

? lordotickou dystonií

Etiologie

V etiologii se uplatňují faktory postihující bazální ganglia - nejčastější příči-

nou bývala Rh inkompatibilita, v současné době se spíše uplatňují postna-tální záněty mozku, metabolické příčiny apod.

Velmi často nacházíme formy smíšené - atetóza a spasticita v různém stup-ni.

2.
Nevyhraněné syndromy

Lehká mozková dysfunkce

Malé mozkové postižení (lehká mozková dysfunkce, lehká dětská en-

cefalopatie) - do této skupiny zahrnujeme všechna drobná neurologická po-stižení, která mají stejnou etiologii jako DMO. V popředí klinického obrazu jsou především poruchy učení, chování a motoriky. Výskyt s uvádí mezi 2-20 % školní populace.

Porucha motoriky - klinicky rozeznáváme poruchy hrubé motoriky (neobrat-né děti) a jemné motoriky (nešikovné děti). Dále mohou být přítomny lehké poruchy svalového napětí, drobné dyskinesy, poruchy koordinace, různě vyjádřené “měkké” neurologické příznaky: asymetrie reflexů, přetrvávání py-ramidových spastických jevů apod.

Poruchy specifických funkcí - řečové poruchy (dysfázie), poruchy čtení (dyslexie), psaní (dysgrafie), počítání (dyskalkulie) apod. Tyto základní tři typy postižení se mohou navzájem kombinovat.

Etiologie

V etiologii se uplatňují tyto faktory:

1.
Prenatální

infekce matky v těhotenství (toxoplasmosa, rubeola, cytomegalovirus,  her-

pes simplex virus)

gestosa, poruchy placentárního oběhu

teratogenní činitelé - léky, metabolické poruchy matky (hypoglykémie),  

kouření, alkohol apod.

nedonošenost, přenošenost

2.
Perinatální

faktory mechanické a hypoxické spolu s poruchymi oběhu matky i plodu v  průběhu porodu - abnormální porody (koncem pánevním, protrahované,   překotné, klešťo-  vé), Rh inkompatibilita. 

hlavními následky abnormálních porodů jsou krvácení a asfyxie.

3.
Postnatální

všechny nemoci, které dítě prodělá do 1 roku života (časný asfyktický syn-drom, respiratory distress syndrom, infekce plicní a gastrointestinální, zá-něty CNS ). 

Příčinou DMO bývá více činitelů zároveň.

Diagnostika

Diagnózu stanovíme na základě anamnézy (pre-, peri- a postnatální fakto-ry), klinického obrazu a výsledků pomocných vyšetření, z nichž zvlášť důle-žitá jsou tato:

1.
Biochemické vyšetření (FW, KO + dif. rozpočet, glykémie, acidobazická rovnováha, bilirubin, transaminasy, cholesterol, metabolický screening)

2.
Serologie na perinatální infekce.

3.
RTG lbi.

4.
Oční pozadí.

5.
EEG.

6.
Ultrazvukové a CT vyšetření mozku.

V diagnostice perinatálních encefalopatií a jejich komplikací především u nedonošených dětí je metodou volby echoencefalografie. Tato metoda vyka-zuje vysokou přesnost jak u průkazu časných komplikací, tj. v zachycení rozvoje posthemoragického hydrocefalu, tak při stanovení prognostické zá-važnosti u případných postižení mozkového parenchymu. Umožňuje stanovit především rozsah parenchymového postižení:

? subependymální krvácení

? mírné intraventrikulární krvácení

? rozsáhlé intraventrikulární krvácení

? intraventrikulární krvácení s intraparenchymovým hemorgickým infakrtem

? periventrikulární leukomalacie

V pozdějším věku často doplňujeme vyšetření psychologické a pedopsychi-atrické.

Terapie:

Základem léčby DMO je léčba postižení hybnosti zaměřená především na odstranění vadných pohybových atereotypů. Používá se reflexní metoda dle Vojty, kterou nacvičujeme reflexní plazení a otáčení. Nejdůležitější je včas-né zahájení léčby (3-6 měsíců, ev. dříve). Rehabilitaci provádějí rodiče do-ma po zacvičení rehabilitační pracovnicí a docházejí na pravidelné kontroly a instruktáže. Kromě toho lze děti odeslat na lázeňský pobyt (u menších dětí je možný i pobyt s matkou). U větších dětí se využívají i další formy rehabi-litačního cvičení - léčba prací, tancem, hippoterapie apod. V určitých indiko-vaných případech se provádějí ortopedické korekce na svalech a šlachách.  U dětí s poruchami specifických funkcí je nutná úzká spolupráce s logope-dem, speciálním pedagogem, psychologem apod. Medikamentosní léčba má pouze podpůrný význam. Mezi nejčastěji užívané léky patří:

Roborancia - vitaminy (B1, B6, B12, E)

Sedativa - jsou indikována zvláště u dětí neklidných, u dyskinetických forem excitačního typu apod. (benzodiazpiny, Guajacuran, v těžších případech Neuleptil, Chlorpromazin, Clotepin aj.)

Nootropika - Enerbol, Encephabol, Nootropil, Cetrexin - jejich účinek je zvlášť výrazný u dětí s minimálním mozkovým postižením, kde převažuje psychomotorická retardace, nedostatek iniciativy, motorická neobratnost.  Antiepileptika - podávají se u dětí trpících epileptickými záchvaty. Pro jejich podání platí stejná pravidla jako pro léčbu záchvatů jiné etiologie.  Cílem péče o dítě s DMO není jen vyléčení, hybná kompenzace nebo úprava stavu, ale společenská integrace. Důležité je jeho začlenění do společnosti, volba povolání, zálib, životního partnera. Proto péče o dítě s DMO se musí dít týmovou spoluprací, na níž se podílí řada odborníků.

Průběh a prognóza

Etiologická nejednotnost DMO nedovoluje stanovit jednoznačně prognózu onemocnění. Vždy však jde o záležitost dlouhodobou, která klade vysoké nároky především na rodinu a blízké okolí nemocného, ale i na celou spo-lečnost (zajištění rehabilitace, výchovy, vzdělání). Obecně lze říci, že pro-gnóza závisí na tíži mozkového postižení, na včasnosti zahájení léčby, na rodinném a sociálním zázemí. Prognosticky nejzávažnější jsou formy kvad-ruparetické, u nichž jsou častými příznaky i deteriorace intelektu a epileptic-ké záchvaty. V mnoha případech vede DMO k invalidizaci nemocného. Pro-gnóza u dětí s LMD je při správném vedení dítěte v zásadě příznivá, nedo-jde-li k sekundární neurotizaci až psychopatizaci dítěte nevhodným přístu-pem vychovatelů (rodiče, škola, veřejnost). Důležitá je prevence, která tkví především ve včasné diagnostice.
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