SPECIALNI NEUROLOGIE

1.

AKUTNI, PAROXYSMALNI A CHRONICKE PORUCHY VEDOMI - KLASIFIKACE,
PROJEVY, DIFERENCIALNI DG. PRiCIN - KOLAPS, SYNKOPA, EPILEPTICKE A
NEEPILEPTICKE ZACHVATY, INTOXIKACE, METABOLICKE PORUCHY

védomi — stav, kdy si jedinec pIn¢ a spravné uvédomuje sam sebe i své okoli, je schopen jednat podle své vile a
reagovat na zevni i vnitfni stimuly
kvantitativni poruchy (poruchy vigility) - ALOC (Altered Level of Consciousness)
o kratkodobé - zachvatovité poruchy védomi — nahly zac¢atek, spontanni a kompletni Giprava
»= synkopa
= epilepticky zachvat
»  metabolicka onemocnéni
o dlouhodobé - podle hloubky poruchy:
= somnolence
= sopor
*  koma

kvalitativni poruchy (poruchy lucidity)
o delirium
o obnubilace

KOLAPS, SYNKOPA

kvantitativni porucha védomi na podkladé globalni mozkové hypoperfuze, ktera ma rychly nastup a rychlou
spontanni Upravu
néktefi autofi jako nutnou podminku také pridavaji ztratu posturalniho tonu
ke spontanni upravé vétSinou dochazi béhem nékolika desitek vtefin az minut, nasledna amnézie
synkopa je ¢astou pii¢inou tzv. T-LOC (transient loss of consciousness), které prodéla za Zivot cca 30 % lidi
kolaps je medicinsky neuréity termin popisujici ztratu védomi; presna definice se lisi, dle nékterych autort je
nutné, aby byl spojen s padem na zem, dle jinych nikoliv
podle etiologie:
o reflexni:
*  Vazovagalni — pti€inou je naruSena regulace autonomniho systému s nahlou pfevahou
¢innosti parasympatiku, coz muze vést k bradykardii a hypotenzi
e typicky v situacich napt. dlouhého stani v ptetopeném dopravnim prostiedku;
nachylnost k této reakci se vysetiuje testem na naklonéné roving
»  Syndrom karotického sinu — bradykardie a hypotenze po tlaku na sinus karoticus, napi. limec¢kem
kosile
o ortostatické synkopy: na zakladé nedostate¢né vazokonstrikce pti rychlém piesunu ze sedu nebo lehu do
stoje; ve vy$§im véku, u osob uzivajicich antihypertenziva, alkoholiki
o kardialni: pti vyskytu arytmii a dal$ich srde¢nich onemocnéni
o ostatni: neurologické, onkologické a metabolické situace
dulezité: ptistup k pacientovi, pecliva anamnéza, nezanedbat mozné vazné onemocnéni
diagnostika - kardiologicka (Holter EKG, ECHO, TK vleze a vestoje, test na naklonéné roving, piipadné Holter
TK, zékladni laboratof...), pfipadné neurologicka
dif. dg. synkop - velmi dilezita anamnéza (okolnosti vzniku, charakter padu, délka bezvédomi) od svédka piihody
o synkopa - nastup pozvolny, Casto s prodromy, nékdy tonicka kie¢ a n€kolik klonickych zaskubu,
probouzeni rychlé s okamzitou orientaci, jazyk nebyva pokousan
o potieba odlisit jiné pti¢iny padl: periferni i centralni parézy, poruchy zraku, gonartroza, kluzké podlahy,
shrnujici se koberecky, nevhodna obuv, malnutrice, chlad, ptekazky, 1éky a alkohol
TH: rezimova, vyhybat se rizikovym situacim, kontrola tlaku, kardiologické a neurologické medikace


http://www.wikiskripta.eu/index.php/Parasympatikus

EPILEPTICKE ZACHVATY
—  epilepticky zachvat - pfiznak funkéniho postizeni urcité ¢asti nebo urcitého systému mozku.
o Casove omezena, vétSinou kratka zména klinického stavu podminéna abnormalné excesivni a extrémné
synchronizovanou mozkovou aktivitou
— zachvaty parcialni
o vychazeji z ¢asti mozkové kiry jedné z hemisfér — jejich pfiznaky mohou byt rozmanité a odpovidaji
mistu vzniku a/nebo Siteni epileptické aktivity
o jsou vzdy sekundarni etiologie!
zdchvaty parcidalni simplexni
* neni pfitomna porucha védomi
= vyskytuji se:

e izolované
e prechazi v zachvat komplexni (s poruchou védomi)
e prechazi v zachvat sekundarné generalizovany
= projevy mohou byt:
e motoricke: tonické / klonické; Jacksonsky zachvat - vznika v urcité ¢asti téla
e senzitivni | senzoricke: pseudohalucinace, bolest, parestezie
e  psychickeé: de ja vu, aura, depersonalizace, snové stavy
e vegetativni: zména tepové / dechové frekvence, nauzea, z€ervenani
= trvaji vétSinou sekundy az desitky sekund
o zdchvaty parcidalni komplexni
= alespon ¢astecna porucha védomi - pacienti si na prib&h zachvatu nepamatuji, nékdy si pamatuji
inicialni ¢ast zachvatu (auru)
» nevyskytuji se pfi nich kiece
= v prub¢hu zachvatu se miize objevit motoricka aktivita od jednoduchych pohybovych vzorct az
po komplexni ¢innost, ktera vypada “normalné®, ale postrada v dané situaci smysl
» nekdy lze pozorovat strukturovany slovni projev, jindy pacient dokonce reaguje na vyzvu nebo
spravné odpovi na jednoduchou otazku
= v nekterych pripadech dominuje “negativni® symptomatologie ve form¢ zarazu v ¢innosti a
nehybného zirani zejména na zacatku zachvatu
*= po zachvatu se Casto vyskytuje dezorientace, nékdy pfechodny (minuty az desitky minut)
loziskovy neurologicky vypadek — paréza koncetiny (Toddova), fatickd porucha/amnezie
»  trvaji nékolik desitek sekund az n€kolik minut, vyjime¢né mohou trvat i déle
o Zdchvaty parcidlni sekunddarné generalizované
=  vznikaji se ze zachvatu simplexniho ¢i komplexniho po pfechodu na obé mozkové hemisféry,
jsou tedy doprovazeny ztratou védomi
= dilezité je jejich odliseni od zachvatu primarniho (odli$na terapie)
— zéchvaty generalizované
o postihuji obé hemisféry mozku soucasné, jejich vznik nepfedchazi aura

o Qeneralizovany tonicko-klonicky zdchvat (tzv. grand mal)
*  nahla porucha védomi doprovazena:
e inicialné fonickou kontrakci svalstva koncetin (s padem), zvykaciho svalstva, hrudniku i
branice (zasténani az vyktik pacienta)
o tonické kontrakce trva nékolik desitek sekund, po té nasleduje faze klonickd — rytmické
zaSkuby koncetin
o frekvence zaskubli pomalu klesa, postupné po nékolika desitkach sekund zcela ustdva a
objevuje se generalizovand atonie
»  trvani zachvatu (kie¢i) byva kolem 2-3 minut a typicky je nasledovan postparoxysmalni
dezorientaci v trvani az desitek minut, Casto pacient usina
= zachvat typu grand mal vyzaduje urcitou zralost CNS, objevuje se proto az od 2 - 3 let
o absence (tzv. petit mal)
= zachvaty typické pro détsky vek a obdobi adolescence, ale mohou se objevovat i u dospélych
= typickym pritbéhem je kratké, jen né€kolik vtefin trvajici strnuti a zahledéni, doprovazeno zménou
vyrazu v obliceji, nékdy mrkadnim ¢i drobnymi zaSkuby mimického svalstva



= pacient nereaguje a na obdobi zachvatu se nepamatuje, po skonceni se snazi pokracovat
V zapocaté ¢innosti
* nekdy mohou byt zachvaty velmi kratké — pacient ¢i jeho okoli je ani nezaznamena - projevi se
pouze snizenim pozornosti
o Zdchvaty myoklonické
» jednotlivé nebo vicecetné zaskuby zejména proximalniho svalstva hornich koncetin, vstoje se
miZze objevit mirné podklesnuti v kolenou az pad
=  pacienti pii zachvatu neztraceji védomi
o Zdchvaty klonické
=  charakterizovany opakovanymi svalovymi zaskuby — klonickymi kieCemi
= v prub¢hu zachvatu Casto nardsta amplituda zaskubt a klesa jejich frekvence
»  postiktalni faze byva kratka
= nékteré generalizované zachvaty zacinaji klonickou fazi a ptechazeji do GTCS — maji tedy obraz
klonicko-tonicko-klonického zachvatu
o Zdchvaty tonické
=  koncetiny a/nebo trup jsou fixovany déletrvajici svalovou kontrakei ve strnulé, nepfirozené
poloze
o Zdchvaty atonické
»  doprovazeny nahlym poklesem svalového tonu, ktery miize byt pouze fragmentarni a vede k
poklesu hlavy, povoleni ¢elisti, poklesu koncetiny
= pii celkové ztraté svalového tonu dochazi k padu
— akutni symptomatické zachvaty
o epileptické zachvaty, které se objevi v souvislosti s pfechodnym akutnim postizenim mozku
o nesplnuji kritéria pro stanoveni diagnozy epilepsie
o mohou vznikat pfi:
= piimé afekci mozku - jako napf. pfi traumatu, cévni ptihodé, encefalitidé nebo rostoucim tumoru
mozku
= ovlivnéni nepiimém - tedy z prvotni pti¢iny extracerebralni — napt. pti hypoglykémii, iontové
dysbalanci, v ramci metabolickych encefalopatii nebo nékterych intoxikaci, ¢asto jako soucast
abstinencnich pfiznak pii chronickém ethylismu nebo abtizu jinych navykovych latek (napi.
barbiturat nebo benzodiazepint)

NEEPILEPTICKE ZACHVATY
— zachvaty vypadaji podobné jako epileptické, ale jejich plivod epilepticky neni

—  podminéné mohou byt:
o somaticky — synkopy, kolapsy, TIA, migréna, tranzientni globalni amnézie, metabolické poruchy
o psychogenné — disociativni zachvaty (pseudozachvaty), panické ataky
—  konvulzivni synkopa
o bé&hem poruchy védomi se objevi tonické kiece nebo klonické zaskuby kondetin, trvaji kratce
o mize dojit k pomoceni a poranéni, pokousani jazyka je u té€chto stavil vyjimecné
o postparoxysmalni alterace védomi byva vétSinou minimdalni a Casta je vazba na ur¢itou polohu (napf. stoj
nebo vertikalizaci)
o piipodezfeni na synkopy je indikované podrobné interni vySetfeni véetné:
*  testu ortostatické zatéze na sklopném stole
= Holterovského monitorovani EKG
*  monitorovani krevniho tlaku
= echokardiografie



Tab3.

Diferencialné-diagnostické znaky odlisujici synkopua epilepticky zachvat

Synkopa Epilepticky zachvat
Poloha Stoj, méné éasto sed Nezvisle
Prevalence Bdély stav Bdély stavispanek
Barva Bledy Beze zmény & cyandza
Aura Mespecificka Specificka
Dezorientace Vétiinoukratka (vtefiny) Muze byt delii (minuty)
Automatismy Mejsou Mohou se vyskytnout
EEGnidlez Morm alni Abrormni & norm alni

—  Zdchvaty disociativni

o

o O O O O O O

projev miize napodobovat generalizovany konvulzivni epilepticky zachvat

typické jsou asynchronni kiece, nepravidelné ve frekvenci a kolisajici v intenzité

zachvat Casto trva déle nez 5 minut a po skonceni je pacient jen minimalné alterovany

béhem zachvatu mtize dojit i k padu a poranéni nebo k pomoceni

citlivym znakem jsou zaviené o¢i V pribéhu celého zachvatu a aktivni svirani pfi snaze o jejich otevieni
typicka je anamnéza sexualniho zneuzivani v minulosti nebo rodinného konfliktu (trauma z détstvi)
pacienti s timto typem zachvatd vyzaduji psychologické a psychiatrické vySetieni a naslednou péci
pomoci video-EEG monitorovani je v sou¢asné dobé mozné ve vétsiné piipadt diferencialné-diagnosticky
rozlisit epileptické a neepileptické zachvaty, dale jednotlivé druhy epileptickych zachvatli navzajem, coz
ma vyznam zejména u pacientl $patné snasejicich 1é¢bu a u pacientll, u nichZ se uvazuje o chirurgickém
feseni

sr_x ge

Tab4. Diferencialné-diagnostické znaky edlisujici disociativni a epilepticky zachvat

Disociativni zachvat Epileptickyzachvat

Vék spise mladsi jakykoli

Provokace situaéni mohou byt rizné specificks

Trvani dlouhé-5-10avice minut relativné krétké - desitky vtefin a2
minuty

Zaskuby nepravidelné asynchronni stereotypni synchronni

Projevymotorické nepostihuji oblice), zaviens odi postihuji éastoiobli¢e], autom atismy

Prevalence bdély stav, nikdy ne ve spanku mohoubytve spanku

Pokousani ipickajazyka, ry, tvaie postranachjazyka

— hyperventilaéni tetanie

@)

o

porucha navozena ¢asto uréitym provoka¢ni momentem — bolesti, izkosti, strachem — vedoucim
k hyperventilaci - ta zptsobi po chvili respiraéni alkalozu s poklesem hladiny plazmatického ionizovaného
kalcia
u pacienta se objevuji:
= parestézie perioraln€ a v akrech koncetin
= pii pokracujici hyperventilaci pak i tonické kfece koncetin s maximem akralné — karpopedalni
spasmy
tento projev vétSinou dale potencuje tizkost a hyperventilaci
nejucinnéjsim lécebnym postupem je verbalni zklidnéni pacienta a dychani do malého uzavieného
prostoru (igelitového nebo papirového sacku)

—  TH:eliminace moznych provokaénich faktord zachvatt, napt. spankové deprivace, fotostimulace, excesivniho
abuzu alkoholu, nadmérné fyzické nebo psychické zatéze

o

kazdy pacient je v zavislosti na typu epilepsie na jednotlivé provokaéni vlivy rizné citlivy, je nutné je tedy
omezovat individudlné - eliminace rizikovych situaci (napt. pohyb ve vyskach, nechranéné tocivé nastroje,



fizeni vozidel, koupani) pak snizuje pravdépodobnost, ze nasledkem zachvatu dojde k zavaznému
ohrozeni zdravi pacienta nebo jeho okoli
o ddlezité je pouceni blizkych osob o spravném poskytnuti prvni pomoci pti zachvatu

Tab5. Obecna doporudeni prvni pomaodi u epileptického zdchvatu

1. Odstranéni predmétt, kreré by mohly zplsobit poranéni. Plesun pacienta na jiné misto pouze v
nezbytném piipadé. PodloZeni hlavy, uvolnéni odévu kolem kiku.
2. Nebrdnit zdskubim nebo tonické kiedi. Nebrdnit automatismum, pokud nehrozi nebezpedi z
poranéni & poskozeni véd. Nerozevirar ndsilim dsta. Vyékat konce zdchvatu,
3. Pii trvajicd porude védomi stabilizovand peloha. Pooteviit Usta, vydistit dutinu Ustni, pfadsunout
dolni celist. Vyékat ndvratu k plnému védomi.
4. Pii postparoxysmalni dezorientaci slovné pacienta uklidnit. Fyzicky jej neomezovat v pohybuy,
pokud to neni nezbytné nutné.
Zjistit, zda nedoslo k poranéni (zejména hlavy, jazyka nebo obratil).
6. Zjistit anamnézu. Pokud jde o léé¢eného pacienta a nedoilo k poranéni, které vwiaduje oietieni,
a nepfetrvdvd dezorientace, neni nutny transport do nemocnice. Ten je indikovdn v piipadé, Ze
al jde o prvni zdchvat, b) jde o kumulaci zdchvati (s wiimkou typickych kumulaci parcidlnich
zdchvatd, které pacient nebo rodina béiné zviddaji), c) jde o status epilepticus, d) pFetrvdvd
dezorientace nebo ndsleduji dalsi zdchvaty GTCS, e) doslo k poranéni, které vyZaduje oietfeni.
(Prevzate z: Soubor minimdlnich diagnostickych a terapeutickych standardi u pacienti s epilepsii,
EpiStap 2007, http/fwww.epistop.cz)

L

INTOXIKACE

alkohol:
o typicky se objevuji abstinen¢ni zachvaty pii vynechani alkoholu u chronického abuzu
o Casty problém, typické je normalni EEG
o abstinen¢ni zachvaty dlouhodobé nelécime
o kombinace pravé epilepsie a alkoholismu byva znicujici
dilezitym zdrojem informaci u intoxikaci je stav zornic:
o miotické zornice - pfi intoxikaci narkotiky, organofosfaty, fenothiaziny, barbituraty a ethanolem
o mydriatické zornice - pii intoxikaci anticholinergiky (atropin, antihistaminika, tricyklicka antidepresiva),
sympatomimetiky (amfetamin, kofein, nikotin, kokain, LSD), methemoglobinémii,
karboxyhemoglobinémii, otravé kyanidy
nystagmus - pii otravé barbituraty, ketaminem nebo phenytoinem
oV obecné roving je odpovéd zornic spiSe zachovald u komatu pfi intoxikaci nebo z metabolickych pficin
nez pii kraniotraumatu
o Vv ptipadech intoxikaci a metabolickych pfi¢in nenachazime anizokorii - anizokorie je indikaci k
zobrazovacim metodam CNS (statimové CT scan)
k diagnostice intoxikaci vyuzivame toxikologicky screening z krve a moce, ev. obsahu zaludku z vyplachu
o nekteré intoxikace nelze v toxikologickémscreeningu prokazat, napomocny miize byt stav zornic

METABOLICKE PORUCHY

patologické snizeni nebo naopak elevace fady iontti, poruchy acidobazické rovnovahy
hypoglykémie v ramci metabolickych poruch je nejéastéjsi piicinou ALOC, zejména v kategorii kojenct a malych
deti
o limitovand kapacita pro hepatalni glukoneogenezu
Diabetes mellitus s tézkou acidosou je rovnéz pri¢inou ALOC z divodu kombinace
hyperosmolality, dehydratace, hypotenze a MAC (laktat, ketolatky)
pacienti u nichz v dasledku 1é¢by insulinem dochazi k piili§ rychlému poklesu glykémie a osmolarnim shiftim jsou
rovnéZ ohrozeni ALOC z divodu edému mozku
poruchu védomi zptisobuji i t€Zké poruchy ABR, konkrétné MAC i MAL
o nejcastéjsi pticinou MAC je tézka dehydratace (samotna dehydratace bez iontové dysbalance miize vést
k ALOC)
o dysbalance natria, kalcia, magnesia, fosforu - stupeii poruchy védomi zalezi na tom, jak rychle dysbalance
vznikla a rovnéz na hloubce dysbalance


http://www.wikiskripta.eu/index.php/Kofein
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Nikotin
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Kokain
http://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Karboxyhemoglobin%C3%A9mie&action=edit&redlink=1
http://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Kyanid&action=edit&redlink=1
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Anizokorie
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Screening
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Hypoglyk%C3%A9mie

—  dalsi pti¢inou ALOC jsou, jiz vzacné&ji, selhani ledvin s urémii a jaterni selhani - poruchy cyklu mo¢oviny vedou k
ALOC a hyperamonémii
— Rey syndrom je dnes extrémné vzacnou piicinou ALOC
o organova dysfunkce u tohoto syndromu se mize tykat prakticky vSech organt, ale nejcastéji jsou

postiZeny jatra a mozek

PRISTUP K PACIENTOVI S ALOC

—  zajisténi vitalnich funkci (v€asna intubace a UPV se zajisténim normoxemie a normokapnie, zajisténi vstupu do
cévniho fecisté, ev. dle stavu zavést CVK, arterialni linku, invazivni monitoring ICP, SvjO, v jugularnim bulbu)

— anamnéza urazu hlavy, kfeci nebo intoxikace

— znamky zvySeného ICP nebo fokalni neurologické nalezy - neurologické vySetfeni
o ofni vySetieni - zornice, edém papil, okulocefalicky reflex, okulovestibuldrni reflex (studena voda
u kmenovych 1ézi pti védomi - nystagmus s rychlou slozkou na stranu opa¢nou k aplikaci)

OKULOCEFALICKY REFLEX u bezvédomého OKULOVESTIBULARNI REFLEX u bezvédomého

drzime hlavu nemocného (na zadech), oci jsou upfeny na nos vySetfujiciho
pfi natoéeni hlavy na stranu zdstavaji oéi zdravého fixovany

aplikace 20ml vody o 0°C do zevniho zvukovodu
(v poloze na zéddech s hlavou flektovanou ve 30°)

vychozi neporuseny kmen kmenovd léze vychozi neporuseny kmen kmenovd (éze
pozice deviace bulbl proti bulby se toé&i pozice deviace bulbl ve sméru bulby zlstavaji
sméru pohybu hlavy spolu s hlavou studené vody ve vychozi pozici

o  meningealni pfiznaky
o patologické vzorce dychani - Cheyne-Stokesovo, Biotovo, hyperventilace, apnoe
— hodnota TT
— laboratorni vysledky (Gprava vnitiniho prostredi: nepfipustit hypovolemii, anemii, hyponatremii, hyperglykemii,
parenteralni vyziva, pfesna bilance tekutin); CT scan CNS; analyza likvoru
diagnostické hodnoceni pacienta s ALOC
testy umoziiujici "supportive therapy" specifické testy
Astrup

Kompletni vySetieni likvoru (biochemie, cytologie, kultivace, PCR, imunologie, ev.

= urea, kreatinin, iontogram v¢etné Ca a Mg, metabolické vady)

glykémie . Lo .
"  toxikologicky screening

osmolalita plasmy a moce .
1 v = amoniak

biochemie moce (ketony, glykosurie, pH)
= KO+dif. + trombocyty
= koagulace

=  hemokultura, KBU ) sl
D érové hladi tik Isi

SOOI AL AT = jaterni funkce (transaminasy, GMT, ALP, cholinesteraza, albumin)
" gvalové enzymy (CK, myoglobin)
D karnitin

" pyruvat a laktat
= profil aminokyselin

analyza organickych kyselin

= virologie

O RTG hrudniku

= EKG

"  EEG

u zobrazovaci metody : CT, MRI, sonografie
L evokované potencialy : BAEP, SEP, VEP

D sérova hladina rtuti
= sérovy kortisol
" RTG skeletu



2. BOLESTI HLAVY, NEURALGIE, NEUROPATICKA BOLEST A JINE ALGICKE SYNDROMY
- KLINICKE PROJEVY, DIF. DG., POMOCNA VYSETRENI, AKUTNi A CHRONICKA
TERAPIE, PROFYLAXE

— bolest hlavy je symptom a zejména nahle vznikla, intenzivni bolest miiZe signalizovat zavazné onemocnéni
ohrozujici zivot pacienta
—  bolestivé struktury hlavy a krku:
o Mmechanické a zanétlivé poskozeni extra a intrakranidlnich arterii
mechanické a zanétlivé poskozeni velkych intrakranialnich zil a jejich duralnich obalil
mechanické nebo zanétlivé postizeni hlavovych a cervikalnich misnich nerva
mechanické nebo zanétlivé postizeni lebky, zubl a kréni patete
Spasmus, zanét nebo trauma hlavovych a krénich svaltl
o iritace mening a nitrolebni hypertenze

O O O O

—  bolesti hlavy dé¢lime na:
o primarni (bolest je jednim z projevi Zivot neohrozujiciho, chronického, zachvatovitého onemocnéni)
o sekundarni (vznika jako pfiznak jiného onemocnéni)
— alarmujici:
1. prvni bolest hlavy u pacienta ve véku nad 40 let
2. nahle vznikla, intenzivni bolest hlavy
3. postupné se rozvijejici atypicka bolest hlavy nereagujici na béznou lécbu
4. bolest hlavy u pacienta s nadorovym onemocnénim ¢i HIV infekei
5. pfitomnost jakéhokoliv loziskového neurologického nalezu
—  primarni bolesti hlavy:
1. migréna
2. tenzni cefalea
3. cluster headache
4. Dbolest hlavy vznikla pfi fyzické a sexualni aktivité
—  zavazné sekundarni bolesti hlavy:
o subarachnoidealni krvaceni
meningitidy a meningoencefalitidy
nitrolebni expanze
cévni mozkové ptihody, zejména hemorrhagické
disekce a. carotis
mozkova zilni trombdza
kranialni neuralgie
sinusitis
glaukomovy zachvat
hypertenze
arteriitis temporalis
uraz hlavy
maji normalni neurologicky nalez

0O O 0O 0o 0O o O o o0 o o

PRIMARN{ BOLESTI HLAVY
—  Mmigréna
o bolest hlavy je stfedni az velké intenzity, provazena nauzeou ¢i zvracenim, fotofobii a fonofobii
o trva 4-72 hodin, delsi trvani oznacujeme jako status migrenosus
o etiologie:
=  vaskularni teorie - spasmus mozkovych tepen (mozna role serotoninu) vyvola loZiskovou
ischémii - jejich nasledna dilatace podrazdi volna nervova zakonceni v cévni sténé, coz je

pfic¢inou vzniku bolesti

= destickova teorie - agregace desti¢ek podmini vyplaveni serotoninu, jakozto zdroje bolesti

= teorie trigeminovaskularniho komplexu - vzestup kalia vyvola depolarizaci n. trigeminus. Jeho
vlakna obklopujici pialni arterie se tak stavaji zdrojem migren6zni bolesti



— Tabulka &. 1: DIAGNOSTICKA KRITERIA PRO MIGRENU BEZ AURY

A. Nejméné 5 atak musi splfiovat bod B-D

B. Bolest hlavy trvan bez 1e€by 4-72 hodin

C_Bolest je moZno charakterizovat alespon 2 z nasledujicich pfiznaki:

unilateralni lokalizace
pulsujici charakter
stfedni aZ tézka intenzita

zhorsovani pfi fyzické namaze

D. Bolest je provazena nejméné 1 z t&chto pfiznak(:
- nauzea a'nebo vomitus

- fotofobie a/nebo fonofobie

spoustéci faktory: menses, HA, stres, zivotosprava, pocasi
u 20% pacientt predchazi bolesti az 1 hodinu pfed zachvatem faze aury, coz je jakykoliv loziskovy
ptiznak, ktery s objevenim bolesti mizi
o nejcastéjsi typy aury:
aura zrakova - scintilujici obrazce ¢i negativni fenomény charakteru skotomu ¢i hemianopsie
*  aura senzitivni - parestézie obliceje ¢i koncetin
= aura ve form¢ inkompletni expresivni fatické poruchy
= aura ve formé parézy
o terapie: agonisté 5-HT-1B/D receptort - triptany
1. sumatriptan (Sumigra, Rosemig, Imigran, Cinie): 50-100 mg
2. zolmitriptan (Zomig): 2,5-5 mg
3. eletriptan (Relpax): 40-80 mg
4. naratriptan (Naramig): 2,5 mg
5. frovatriptan (Fromen): 2,5 mg
tenzni bolesti hlavy
o tupé nebo sviravé, vétsinou bilateralni, mirné az stfedni intenzity a nejsou provazeny zadnymi
vyznamnymi doprovodnymi piiznaky, n€kdy byva zvySeny tonus perikranialniho svalstva
—> Tabulka ¢. 2: DIAGNOSTICKA KRITERIA PRO TENZN{ BOLESTI HLAVY

Memocny musi splfiovat knténa nejméné ve dvou bodech:

A. Bolesti tlakové nebo sviravé

B. Bolesti bilateralni lokalizace

C. Bolesti mimé nebo stfedni intenzity

D. Bolesti se nezhorduji fyzickou aktivitou, nejsou doprovazeny nauzeou ani vomitem, mizZe se objevit

lehka fotofobie nebo fonofobie

o podle ¢etnosti vyskytu se tenzni bolesti déli na epizodické (méné nez 15 dni v mésici) a chronické (vice
nez 15 dnd v mésici)
o terapie:
= dikladna psychoedukace (identifikace neptiznivych faktord, neptiznivy vliv dusevni
nerovnovahy, uméni fyzicky i duSevné relaxovat, zivotni priority)
=  pri epizodickych tenznich bolestech hlavy jsou lékem volby:
e derivaty kyseliny acetylosalicylové (Aspegic plv 500 mg)
e periferni analgetika — paracetamol (Paralen 500 mg)
e  dalsi skupinou jsou nesteroidni antiflogistika:
o ibuprofen (Ibalgin, Dolgit) v davce 400 -800 mg
o indomethacin (Indomethacin supp) v davce 50-100 mg
o naproxen (Naproxen tbl, supp) v davce 500 mg
o diclofenac (Diclofenac tbl) v davce 50-100 mg
= U chronickych tenznich bolesti je 1ékem prvni volby amitriptyllin v davce 25-50 mg na noc



—  Cluster headache

O
@)
@)

o

o

bolesti jsou slehavého charakteru, velmi silné intenzity, pacient nevydrzi lezet a musi chodit
V no¢nich hodinéach a postihuji predev§im muze
lokalizovany temporaln¢ ¢i periorbitaln€, jednostranné a jsou provéazeny lakrimaci, sekreci z nosu a
Hornerovym syndromem
bolesti byvaji nakupeny do nékolika dni v roce, ¢asto na jafe a na podzim
— Tabulka & 3: DIAGNOSTICKA KRITERIA CLUSTER HEADACHE

A Alespon 5 atak spliujicich krténa B-D:

B. Intenzivni unilateralni orbitalni, supraorbitalni a/nebo temporalni bolesti trvajici
15-180 min

C. Alespofi jeden z nasledujicich pfiznakd na strané bolesti:

prekrveni spojivky
laknmace

rhinorea

hyperhidroza Eela &i obliceje
migza

ptoza

edémvitek

kongesce nosni sliznice

D. Frekvence atak 1-8x denné

E. Anamnéza, neurologické vySetfeni ani pomocné vySetfovaci metody nesvédé&i pro sekundami
bolest hlavy nebo je sekundami bolest hlavy pfitomna, ale cluster headache nevznikl poprvé

v souvislosti s timto onemocnénim

terapie: inhalace kysliku, sumatriptan, u tézkych piipada kortikoidy

—  bolesti hlavy p¥i sexudlni a fyzické aktivité

o

O O O O

bolest se objevuje v souvislosti s fyzickou aktivitou (napf. cvi¢enim) nebo pii orgazmu nebo tésné pred
jeho zacatkem, Castéji u muza

velmi silna, lokalizovana okcipitalné &i frontalng, trva nékolik minut az hodin

Casteéné predchazet této bolesti lze zvySenim télesné kondice, redukci hmotnosti

Vv 1é¢be se uzivaji bézna analgetika

diferencialné diagnosticky je nutné odlisit (zejména pii prvnim vyskytu) subarachnoidealni krvaceni

SEKUNDARNI BOLESTI HLAVY

—  bolest hlavy byva spojena s dal§imi neurologickymi ptiznaky

—  Subarachnoidedlni krvaceni

o

O O O O O

O

krvaceni vznika pfi ruptufe aneurysmatu, nejéastéji v oblasti Willisova okruhu, zejména na a.
communicans anterior ¢ posterior, ¢asto pii zvySeni krevniho tlaku (fyzicka namaha, koitus, roz¢ileni,
defekace atd.)

rozvoj bolesti je béhem sekund, bolest mize byt velmi intenzivni

lokalizovana je oboustranné, nékdy s maximem occipitalng; inicialné¢ muze byt kratka porucha védomi
bolest je dale provazena nauzeou, vomitem, fotofobii a fonofobii

béhem minut az hodin se rozviji meningealni syndrom

Casto dezorientovani, zmateni, ¢ast je somnolentnich az v soporu, nékdy mtize naopak dominovat
psychomotoricky neklid, agresivita, negativismus

pii propagaci SAK intracerebralné se rozviji loziskova symptomatika

stav pacienta hodnotime Skalou dle Hunta a Hesse

v nekterych ptipadech mohou byt ptiznaky méné intenzivné vyjadieny a napodobuji

spiSe cervikokranidlni syndrom, proto v nejasnych ptipadech vzdy indikujeme CT mozku a lumbalni
punkci


http://el.lf1.cuni.cz/meningealnisyndrom/#_blank

o diagndza:
=  CT mozku - cca 5% pacientti ma v prvnich 24 hodinach CT negativni - v tomto ptipadé, pokud
trva suspekce na SAH, indikujeme vySetieni likvoru
= typicky je ndlez oxyhemoglobinu pii spektrofotometickém vySetieni
cervikokranialni syndrom
o spojen s bolesti hlavy okcipitalné, ktera se akcentuje pohybem hlavy a kréni pateie
o bolesti se mohou §ifit se do frontalni anebo retrobulbarni oblasti, nejéastéji bilateralné - tupé, ostré, bodavé
o  pricinou bolesti jsou funkéni poruchy dynamiky atlantookcipitalniho spojeni anebo kréni patete, které
mohou byt podminény morfologickymi zménami a nepfimétenou zatézi pohybového aparatu
o bolesti se n¢kdy kombinuji s vertigem a nauzeou, vomitem a nystagmem (cervikovestibularni syndrom)
terapie: v akutnim stadiu analgetika, nesteroidni antiflogistika, kratkodob& myorelaxancia a klidovy rezim
»  jako prevence recidiv ma zasadni vyznam rehabilitace
Neuralgie trojklanného nervu
o primarni neuralgie n. V
»  paroxysmalni bolest v oblasti nej¢astéji 2. ¢i 3. vétve trojklanného nervu, vét§inou u pacientti nad
40 let
»  bolesti jsou lokalizovany jednostranng, ataky vznikaji nahle, jde o velmi intenzivni ,,§lehy*
bolesti, trvaji maximalné nékolik vtefin a ¢asto se opakuji
= (Casto lze zjistit spoustéci mechanismy jako napf. zvykani, ¢i§téni zubl, mluveni, chladovy ¢&i
dotekovy stimul obliceje
» neurologicky nalez je v normé
— Tabulka &. 4: DIAGNOSTICKA KRITERIA PRIMARNI NEURALGIE N. V

A. Paroxysmalni ataky bolesti v obli€eji trvajici nékolik sekund a méné nez 2 minuty

B. Bolest ma alespon 4 z nasledujicich charaktenstik:
lokalizace v nékteré vétvin. \V
nahlé, intenzivni, ostré, povrchni, bodavé, palivé bolesti
velka intenzita bolesti
bolesti mohou byt vyvolany ze spoustovych zon (trigger) nebo néktenymi innostmi jako
Cigténi zubl, Zvykani,...

mezi jednotlivymi paroxysmy je nemocny asymptomaticky

C. Normalni neurologicky nalez

D Ataky u jednotlivych pacientl se stereotypné opakuji

E. VEemi dostupnymi metodami byly vylou€eny jiné pficiny bolesti obliceje

= terapie: Konzervativné:
1. karbamazepiny (inicialni davka 100 mg, postupné zvysit az na 800-1200 mg)
2. amitriptylin od davky 25 mg NN a stoupat pomalu dle tolerance az na ti¢innou
davku (200-300 mg)
3. fenytoin (inicidlni davka 100mg a vystoupat na 300 mg) a baclofen (inicialni
davka 10 mg a postupné stoupat dle tolerance aZ na 100 mg)
4. gabapentin (inicialni davka 100 mg, postupné zvySovat az na 2400 mg)
= pfi selhani konzervativni 1é¢by jsou indikovany vykony neurochirugické:
1. instilace glycerolu do cavum Merceli
2. mikrokomprese Gasserského ganglia
3. ozéfeni gamanozem
4. mikrovaskularni dekomprese v pfipadé prokazaného neurovaskularniho
konfliktu na MRI ve specialni projekci (kontakt cévni klicky s kofenem n. V pii
vystupu z kKmene)
o  Sekundarni neuralgie n. V
»  vznika nasledkem afekci v ORL oblasti (chronicka sinusitis), pti afekcich zubi,
temporomandibuldrniho kloubu, po infekci herpes zoster v obliceji (¢asto postihuje I. vétev,
neustupuyjici do 4 tydnti po akutnim zosteru)
= bolesti jsou trvalejsiho razu a mensi intenzity nez u primarni neuralgie



* v neurologickém nalezu nachazime ¢asto poruchu citlivosti v nékteré vétvi n. V ¢i alteraci
kornealniho a masseterového reflexu
» diagnoza: ORL vySetieni (v¢. RTG paranasalnich dutin), stomatologické vysetieni (v¢.
panoramatického snimku celisti)
= |éCba: odstranéni pti¢iny pokud Ize, symptomaticka nebyva pfili§ uginna, 1éky a jejich davkovani
jsou obdobné jako u primarni neuralgie
—  Venozni trombozy
o vznikaji pfi hyperkoagulaénich stavech nejrizngjsi etiologie (bakteriémie, sepse, nadorova onemocnéni,
t€hotenstvi a Sestinedé€li, DIC, kolageno6zy, traumata,...), mohou navazovat na lokalni infekci (sinusitis,
otitis media)
o postiZzeni sinus sagitalis superior, sinus transversus a sinus cavernosus
bolest hlavy je nej¢astéjsim ptiznakem, typicky se akcentuje btisnim lisem
o dasto se rozviji syndrom nitrolebni hypertenze a z fokalni ischemie, ktera vznika pti poruse Zilni drenaze,
rezultuje fada zanikovych a iritaénich piiznaka
o tromboza sinus cavernosus - kruté bolesti za okem a v oku, piipadné v jeho okoli, nastiiknuti spojivky,
kterd miZe vyhiezavat pied bulbus, edém papily, hemoragie na oénim pozadi, porucha vizu az slepota
o trombdza sinus transverus - bolest ¢asto s maximem v oblasti mastoidealniho vybézku, dominuje syndrom
nitrolebni hypertenze, temporalni symptomatika, riziko rozvoje temporalniho konu
o tromboza sinus sagitalis superior - Casto se objevuji fokalni motorické epileptické zachvaty, pozdéji
parézy a nasledné rozvoj nitrolebni hypertenze
o diagndéza: MRI AG, angiografie
terapie: heparinizace s naslednou warfarinizaci, lokalni trombolyza cestou v. jugularis do sinus transverus
a sinus sagitalis superior
— disekce a. carotis
o vznik roz§tépenim cévni stény v oblasti tunica media, falesné lumen miZze vytvofit aneurysma nebo miize
trombotizovat - trombus zptsobi stenézu a mize téZ distalné embolizovat a byt tak pti¢inou CMP
o osoby mlad§iho a stfedniho véku, klinicky nachazime jednostranné bolesti hlavy, krku a orbity, Hornertuv
syndrom a event. parézu mozkovych nervii ¢i hemisféralni symptomatiku
o né&kteti nemocni sly$i pulsaéni Selesty ¢i maji tinnitus
o diagnoza: UZ, angiografie, MRI AG, na klasické MRI se zobrazi nasténny hematom
o terapie: trombolyza, antikoagulace, angioplastika, stenty
—  Chronicka kaZdodenni bolest hlavy
o Je relativné Castou komplikaci primarnich bolesti hlavy, zejména tenzni bolesti a migrény
o razné rychle (1-10 let) se v obdobi mezi zachvaty klasické primarni bolesti hlavy zaénou objevovat bolesti
hlavy mensi intenzity, které se objevuji stale Castéji az se posléze stanou trvalymi
= onemocnéni ztraci sviij ptivodni paroxysmalni charakter i klasické rysy
o rizikovymi faktory transformace jsou zejména:
» naduzivani analgetik (zejména kombinovanych s kodeinem, za bezpe¢nou hranici se povazuje
uzivani maximalné 5 tablet za mésic)
=  neuroticka osobnost (sklon k anxieté, deprese)
= vnéjsi stresujici poméry (zaméstnani, rodina)
- menopauza
o diagnodza: anamnéza, normalni neurologicky nalez, normalni nalez na pomocnych vySetfovacich metodach
o terapie: vynechani naduzivaného 1éku, 1é¢eni komorbidit — zejména deprese, psychoterapie

3. NITROLEBNI A MiSNI NADORY - PRIMARNI, METASTATICKE A PARANEOPLASTICKE
POSTIZENI NERVOVE SOUSTAVY - KLINICKE PROJEVY, DG. A DIF. DG.,
ZOBRAZOVACI NALEZY, TERAPIE

NADORY MOZKU

— intrakraniélni lokalizace, ze struktur mozku a okolnich tkéni, metastdzy nebo z okoli se propagujici nadory
— incidence cca 15:100 000 - 2-3% nadora; ¢ast&jsi v détstvi

— mnohem cast&jsi nez primarni nadory jsou metastazy solidnich nadora




klinika:
= zvySeni nitrolebniho tlaku - objem nadoru + okolni edém mozku, obstrukce likvorovych cest a
obstrukéni hydrocefalus (nadory v zadni jame lebni), komprese vén zejména velkych splavil
e cefalea; nucené drzeni hlavy; zvraceni; méstnava papila; edém, hydrocefalus
= celkové postiZzeni mozkovych funkei:
e  psychické zmény - Ginava, zmény ndlady, podrazdénost, snizeni mentalni kapacity, poruchy
koncentrace a paméti, zmény osobnosti

bolesti hlavy - tupé, maximum po probuzeni, stoupajici intenzita, hor$i pii kasli, tlaku na stolici
nebo zméngé polohy
e generalizované konvulzivni epileptické zachvaty
e  nauzea, zvraceni
e infratentorialn¢ - vertigo, nejistota pii pohybu
= specifické loZiskové syndromy — dle lokalizace, postizeni motorickych, senzitivnich, senzorickych,
vegetativnich drah
= paraneoplastické syndromy
e nepiimo zplsobené nadorovym onemocnénim a jeho vlivem na NS
e Podobaji se béznym neurologickym onemocnéni, rozvijeji se obvykle subakutné
e Limbicka encefalitida - malobunéény ca plic, subakutné se rozvijejici porucha paméti, zmatenost,
epizachvaty, psychiatrické ptiznaky z postizeni limbického systému
o Subakutni mozeckova degenerace - Malobunéény ca plic, ca prsu, subakutni moze¢kovy syndrom
(paleo a neocerebelarni syndrom) u zen starSich 50 let
e Syndrom ALS - Ca prsu, lymfom, subakutné se rozvijejici syndrom postizeni centralniho i
periferniho motoneuronu
e  Guillain-Barré syndrom - Hodgkinuv lymfom
klasifikace:
=  npeuroepitelidlni nadory
e astrocytarni nadory - astrocytom, anaplasticky astrocytom, glioblastom
e oligodendroglialni nadory
e e¢pendymalni nadory
¢ nadory choroidalniho plexu — papilom, karcinom
e neuronalni nadory a smiSené neuro-glialni — gangliogliom, gangliocytom
e Vzicné, vyzralé, pomalu rostouci nadory détského véku, vychazejici z neuronalnich a
glialnich bun¢k
e nadory pinealni krajiny — pineocytom, pineoblastom
e embryonalni nadory - meduloblastom
= nadory kranialnich a spinalnich nervi - Schwannom
= nadory z oball - meningeom, mezenchymalni nadory (lipom, chondrom, osteom, sarkom), melanom
= lymfomy a hematopoetické nadory — maligni lymfom, plazmocytom
* nadory ze zarode¢nych bunék - germinom, choriokarcinom, teratom
=  tumory ze sellarni krajiny — adenom hypofyzy, kraniopharyngeom
*  metastazy
astrocytom
= grade I-II, cca 10% primarnich nadort, hlavné supratentorialné
= pilocytdrni — ohrani¢eny, pomalu rostouci, nikdy nemalignizuje
*  difuzni — pomalu rostouci, infiltrujici, dlouho asymptomaticky, malignizuje
=  kdekoliv v mozku nebo v mise, u dospélych ¢asto v hemisférach (frontalné, temporalné), i v mozecku
= roste pomalu, infiltruje, tvofi dutiny a pseudocysty
=  klinika: prvni symptom fokalni nebo generalizovany epilepticky zachvat, opakujici se
e loziskovy neurologicky nalez dle lokalizace, nitrolebni hypertenze
= preziti cca 5-7 let
oligodendrogliom
= dospéli, hlavné frontalni laloky, kalcifikace, Casto se projevi epileptickym zachvatem



glioblastom a anaplasticky astrocytom
»  anaplasticky astrocytom — grade Il - difazné, infiltrativné rostouci astrocytom s loziskovou anaplazii,
vy$si proliferacni aktivitou, bunéénymi atypiemi u dospélych stiedniho véku
= glioblastoma multiforme - grade 1V — mikrovaskularni proliferace, nekrozy
= cca 20% mozkovych nadort
= nejagresivngjsi, nejrychleji rostouci; nekrdzy, krvaceni, rozpadové cysty
= udospélych, ¢asto hemisféry, méné kmen nebo mozecek
= Casto oboustranny, multicentricky, loZiska na nervovych kofenech, infiltrace mening
=  klinicky: epileptické zachvaty, neurologické pfiznaky, nahlé hemoragie
= preziti cca 12 mésict
meduloblastom
= rychle roste, lokalizovan v zadni ¢asti vermis mozecku, strop IV komory
= détsky nador
* implantacni metastazy do patefniho kanalu
=  klinika: vzestup nitrolebniho tlaku, mozeckové ptiznaky, kmenové piiznaky
* radio a chemosenzitivni, kombinace s chirurgickym zédkrokem
neurinom akustiku (vestibuldarni Schwannom)
= dobfe diferencovany nador vychazejici z bunék Schwannovy pochvy vestibularni ¢asti
n.vestibulocochlearis
*  benigni, ale riziko utlaku kmene — akutni ohrozeni na zivoté
= jednostranny sporadicky nebo u neurofibromatozy I, oboustranny u neurofibromatozy 11
* manifestace nejcastéji mezi 30-40.rokem
= roste ve vnitinim zvukovodu — eroduje ho — Sifeni a vyplnéni mostomozeckového koutu — tutlak n. VII,
potom n. V, méng Casto i IX a X — postupn¢ i kmen a oblongatu s blokadou odtoku likvoru
*  prvni symptom: hypakuzie
= klinika — tinnitus, hypakuzie, zavraté, 1éze trigeminu, paréza n.facialis, projevy nitrolebni hypertenze
= terapie —u velmi pomalu rostouciho nebo stacionarnich wait and rescan — kontroly MRI
e stereotakticky gama nliz nebo operace

meningeom
*  Dbenigni
= lokalizace

e parasagitalné, konvexita, tubercullum.sellae, malé kiidlo sfenoidalni kosti, sulcus olfactorius ,
(nitrokomorové, tentorium, kaverndzni sinus, zadni jama, MM kout)
= vyrista z arachnoidey, duru mize sekundarné infiltrovat, na kosti vytvati hyperostozu, pozdéji kost
destruuje
= vtlacuje se do mozku, ale mozek neinfiltruje
= velky nador mize utlacovat okolni struktury
= klinika: epileptické zachvaty, nasledné typické neurologické ptiznaky podle lokalizace
e povrchové — prevladaji loziskové pfiznaky — hemiparéza, fokalni epileptické zachvaty,
hemihypestézie
e nabazi — poruchy hlavovych nervii — ztrata ¢ichu, poruchy zraku, okohybné poruchy, paréza
nervus facialis, poruchy sluchu, paréza jazyka
e utlak likvorovych cest — nitrolebni hypertenze
primadrni lymfom
= kdekoliv, i vice lozisek
= V98% z B bunek (2% z T bun€k) non-Hodgkinova typu, vzacné plasmocytom, Hodgikonovy lymfom
= incidence roste s imunosupresi - nemocni s AIDS, dal$i imunodeficientnimi stavy, imunosupresiva,
transplantace
= CT - denzni periventrikularni loZiska, vzestup denzity po podani kontrastu
= dobfe reaguje na terapii, ale ma tendence k recidivam
adenom hypofyzy
=  benigni nddory, mikroadenomy do 1cm, makroadenomy vétsi
=  klinika: produkce hypofyzarnich hormont, utlak hypofyzy se snizenim produkce hormont, Sifeni mimo
sedlo - utlak chiasma opticum, sinus cavernosus, bolesti hlavy; moznost propagace az do zadni jamy lebni



=  Vyrustaji z adenohypofyzy — tvorba hormonit (ACTH, TSH, gonadotropiny, STH, prolaktin)
»  Hormonalné neaktivni adenomy

e neprodukuji zddny hormon, omezuji normalni funkci zdravé hypofyzy (panhypopituitarismus)

e  Casto nepozorovan¢ dorlistd znac¢né velikosti a utlacuje zrakovou drahu — bitemporalni
hemianopsie

»  Hormondalné aktivni adenomy
e hormonalni nadprodukce vede k typickym endokrinnim syndromtim.
»  Pituitarni apoplexie — vzacné nahlé zvétSeni objemu — krvaceni do nadoru
e nahla bolest hlavy, zhorSeni zraku, oftalmoplegie a somnolence
= nejcastéji produkuje prolaktin nebo ristovy hormon
= prolaktinom — poruchy menstrua¢niho cyklu, pokles libida, potence, oligospermie,..
= STH adenom — gigantismus, akromegalie
» ACTH adenom — Cushingtv syndrom
» Diagnostika
e  Vysetfeni hladin hypofyzarnich hormont a dal$i endokrinologické testy
e  Perimetr, pro zobrazeni nejlepsi MRI s kontrastem
metastazy
= piimy pfestup, hematogenni, perineuralni ifeni
= hlavné karcinomy
= do lebky a dury - i do patete; prs, myelom, prostata; vétSinou asymptomatické, dokud nedorostou veétsi
velikosti
e symptomy - nejcastéji pti utlaku hlavovych nervi
*  mozkové metastazy - hematogenni

e ca plic nebo pii metastazach jinych karcinomti do plic (melanom, varlata), ca prsa

o klinika a pfeziti asi jako glioblastoma multiforme, primérna doba pteziti i pti [éCb€ 6 mésict

= leptomeningedlnimetastazy (karcinomatéza mening)

e karcinomy prsu, plic a gastrointestinalniho traktu (pfevazuji adenokarcinomy!), leukémie
(zejména détské), lymfomy, maligni melanom nebo implantaéni metastazy primarnich
mozkovych nadori

e Typicky nalez mnohocetnych, vzajemné oddélenych ptiznakl postizeni riznych ¢asti nervového
systému

= jakykoliv pfiznak; typicky kombinace z multifokalniho postizeni

diagnoza:
= VysSetieni o¢niho pozadi - vzacné nalez edému papily jako pokrocilého ptfiznaku nitrolebni hypertenze
= likvor - nadorové buiiky (pozor na ICP)

o  kontraindikovana u nadorti spojenych s vyss$im stupném nitrolebni hypertenze

e nebezpeci vzniku tonzilarni herniace

e Pfed provedenim lumbalni punkce vhodné kromé vySetieni oniho pozadi provést CT hlavy!!!

*  CT mozku relativné velmi senzitivni; MRI - na metastazy, procesy v zadni jame lebni; meningeomy MRI
s gadoliniem
= Pro cilenou protinadorovou 1é¢bu vSak nutna piesna histologicka diagndza nadoru
Diferencialni diagndza - Pseudotumordzni afekce
= Ischemie, Cysty, zanét — absces, tumoriformni plaka u RS!
= Hematom — krvaceni do nadoru, chronicky subduralni hematom
»  Postiradia¢ni nekroza, Postiradiacni glioza
terapie:
= cytoredukce - operativng, nasledné radioterapie
= stereotaktickd radioterapie a radiochirurgie gama noZem - na lokalizované nadory do urcitych velikosti
= chemoterapie

e Kilasicka - Derivaty nitrosourei - lobustin, carmustin

e  Ergolinové preparaty

e Nové piistupy - Temozolomid a inhibitory MDM2, biologicka 1é¢ba

= symptomaticka lécba - hlavné antiedematdézni (dexametazon), analgetika, antiepileptika (karbamazepin,
valproat)



NADORY MICHY
—  déleni:
»  primdrné vyrastaji z:
*  misni tkdn€ (neurond, glie, cév)
= okolnich struktur (mening, pochev misnich nervt, obratlovych tél, vzacn€ i extravertebralnich
struktur)
»  sekunddrné do intraspinalniho prostoru metastazujici ¢i propagujici se z okoli
—  anatomicky:
* intramedularni nadory
* extramedularni nadory - intraduralni, extraduralni

—  Intrameduldrni nadory - vyristajici z michy véetn¢ filum terminale
»  Primarni intrameduldrni nadory

—  Gliomy (ependymom, astrocytom, oligodendrogliom), lipomy, hemangioblastomy, dermoidy,
epidermoidy, teratomy — vSechny vzacné

— velmi pozvolny rozvoj lokalnich bolesti v ptislusném useku patete (typicky nocnich a vleze!)

—  parestézie Ci bolesti v koncetinach - zpocatku nemaji vyhranény segmentalni ¢i provazcovy
charakter

— po n¢kolika mésicich rozvoj typickych provazcovych nebo segmentalnich senzitivnich pfiznaki

e porucha citlivosti syringomyelického typu v kréni oblasti
—  spasticka paraparéza ¢i kvadruparéza dle lokalizace nadoru
— event. typicky syndrom kaudy nebo misniho konu

pribéh — zpozdéni stanoveni spravné diagndzy v fadu mésici az let (obvykle 2 roky)
v Intramedularni metastazy
—  Velmi vzacné, ¢asto souasn¢ mozkové metastazy.
— karcinom plic a prsu nejcastéji
— lokalni bolest v patefi a radikularni bolest
—  béhem nékolika tydni transverzalni 1éze misni ¢i hemisyndrom mi$ni Brown-Sequard
— Doba pteziti obvykle do 3 mésica
—  Intradurdlni nadory - vyristajici z mening a mi$nich kofenti
»  Primarni intraduralni nadory
— Nadory pochev nervovych kofenti (nerofibromy a schwannomy), Meningeomy , Epidermoidy,
dermoidy, lipomy a teratomy
—  Typicky pozvolny rozvoj misni komprese s pfiznaky provazcové motorické a senzitivni 1éze, v
uvodu s lokalnimi bolestmi v patefi a radikularnimi priznaky
»  Leptomeningealni (intraduradlni) metastazy (LM) - vzacné
— tumordzni meningopatie, karcinomatdza mening
— Casto kombinace s pfiznaky postizeni mozku a kranialnich nervii
e  typicky ndlez mnohocetnych, vzajemn¢ oddélenych piiznakd postizeni riiznych ¢asti
nervového systém - hlavovych nervii, mozku, michy a mi$nich kofent
—  karcinom prsu, plic, gastrointestinalniho traktu (hl. adenokarcinomy), melanom, lymfom a
leukémie (détské)
— U 1/5 prvni klinickou manifestaci malignity.
— Dalsi zdroj LM - nékteré primarni nddory mozku (meduloblastom, ependymom, glioblastom a
primarni lymfom CNS)
—  Klinika - pfiznaky 1éze lumbosakralnich kotent, syndrom kaudy equiny, méné ¢asto piiznaky
misni léze
—  Extradurdlni nadory - vyrustajici z patere a epiduralni tkané
»  Primarni extraduralni nadory
—  Vzéacné, Myelom, Sarkomy (Ewinglv sarkom), Chordom
»  Extraduralni (epidurdlni) metastdzy
— nejcast&jsi intraspinalni lokalizace metastaz, nejcastéjsi intraspinalni nddory
— caprsu, plic a prostaty (tvoii asi 50 % vSech epidurdlnich metastdz), ca ledvin, ovaria a GIT,
lymfom, melanom



— hematogenni metastazy do obratld a sekundarni propagaci do epiduralniho prostoru
— méng Casto jde o pfimou propagaci paravertebralniho tumoru intraspinalné pies foramen
intervertebrale (lymfom, karcinom plic).
— v 70 % lokalizovany v oblasti hrudni patete, ve 20% v lumbosakralni patefi a pouze v 10 % v
kréni patefi
—  Asi Y4 pfipadt se projevuje viceloziskovymi epiduralnimi metastdzami.
—  Kklinika
o lokalni bolest zplisobena iritaci periostu obratli provazena bolesti radikularni
e radikularni bolest - hrudni obvykle oboustranna, u krénich a lumbosakralnich spise
jednostranna
e  Bé¢hem dnli aZ mésicl rozvoj misni komprese
eV okamziku stanoveni diagnozy jiz u 50% rozvinuta paraparéza ¢i paraplegie dolnich
koncetin.
klinika:
»  bolest - kofenovy charakter, propagace do dermatomu, lokalni bolest
= kompresivni kofenovy syndrom, postupné kompresivni mi$ni syndrom - provazcova porucha pod 1ézi -
motoricka i senzitivni, sakraln¢ sfinkterové poruchy
= Sifeni: extramedularni - zdola nahoru, intramedularni - dold
» intramedularni nador - typicky disociovana porucha ¢iti
pfti delsi kompresi poruseni misnich cév - trvalé reziduum
nahle vznikla transverzalni 1éze mi$ni - zhrouceni obratle napadeného metastazou
terapie: hlavné chirurgicka, kombinace s radioterapii a cytostatiky

. ZANETY MOZKU A MICHY - PREHLED A PROJEVY NEUROINFEKCNICH
ONEMOCNENI, MENINGITIDY, ENCEFALITIDY A MYELITIDY, ABSCESY A
PARAZITARNI POSTIZENI MOZKU A MiCHY, LIKVOROVE NALEZY, TERAPIE

difuzni - meningitidy, encefalitidy, myelitidy
lokalizované - absces, empyém
incidence cca 20:100 000 ro¢né
déleni
o podle pivodce: bakterialni, virové, mykotické, parazitarni, prionové
o mok: hnisavé a aseptické
o prubéh: akutni, subakutni, chronické
o histologie: polio, leuko, panencefalitidy
patogeneze — per continuitatem (sinusitidy, otitidy,) / krevni cestou (pneumonie, endokarditidy)
meningealni syndrom - soubor pfiznakil, které vznikaji drazdénim mozkovych plen a kofenit mozkovych nervt
chorobnym procesem
o  pfi¢nou meningealniho syndromu jsou zanéty, subarachnoidealni krvaceni
celkové priznaky zanétu:
o zvySeni teploty, nékdy septické, ale mohou byt pfitomné jen subfebrilie
celkova schvacenost, vétSinou vyrazna, neodpovidajici zvySené teploté
cefalea, vétSinou silna, s maximem occipitalné
vomitus s nauseou ¢i bez
fotofobie, fonofobie, zvysena drazdivost na nociceptivni podnéty
o bolesti zad, myalgie
objektivné - pfi neurologickém vysetieni nachazime pozitivni meningealni syndrom (napinaci manévry):

O O O O

o ptiznak opozice $ije — nemocnému lezicimu na zadech provadime anteflexi §ije. Pokud je pacient
meningedlni neni schopen dotknout se bradou hrudni kosti, dochazi k tuhému svalovému odporu a k
provokaci bolesti. Popisujeme na kolik prst vazne Sije.

o Lasseguetv pfiznak — nemocnému lezicimu na zaddech elevujeme ob¢ dolni koncetiny. Pokud je pacient
meningealni, dojde k provokaci bolesti v zddech (bolest v zadech vyzatujici do dolni koncetiny pfi elevaci



jedné dolni koncetiny oznacujeme jako jednostranny Lassegue a je pfiznakem radikularniho syndromu,
napft. pii vyhiezu meziobratlové ploténky).

o Kernigiliv pfiznak — provadime vleze na zadech. Dolni koncetinu, flektovanou v koleni, zvedame az do
vyse 90 stupiiti. Poté extendujeme koncetinu v koleni. Pfi meningedlnim drazdéni nelze dolni koncetinu v
koleni extendovat, prvni faze manévru je v8ak proveditelna.

Provedeme anteflexi §ije a pokud soucasné dojde k mimovolnimu pokréeni ptivodné natazenych dolnich
koncetin, hodnotime ptiznak jako pozitivni.

o  Spine sign — nemocny sedici na lazku neni schopen dotknout se ¢elem kolenou.

Vv extrémnim piipadé dochazi k opistotonu
pokud je kromé& mening postizeny i mozkovy parenchym, vznikaji u nemocného dale:
o poruchy védomi (kvalitativni i kvantitativni charakteru delirantné-halucinatornich stavii ¢i zmatenosti)

o parézy mozkovych nervil (Casta byva porucha sluchu)

o parézy koncetin

o epileptické paroxy

o vegetativni pfiznaky: napf. hypertenze, bradykardie

o mozeCkové a kmenové piiznaky (rhombencefalitis)

o edém papily, ptipadné s hemorrhagiemi na o¢nim pozadi
LUMBALNI PUNKCE
— indikace:

o zéanét infekéni nebo autoimunitni

o subarachnoidalni krvaceni

o nadorova infiltrace mening - karcinomatdza mening nebo lymfom

o intrathékalni aplikace 1¢kt, test u normotenzniho hydrocefalu
likvor - celkové cca 150 ml, denni tvorba asi 500 ml; trvala syntéza a resorpce
vySetieni:

o vzhled - &iry, bezbarvy
cytologie: 3-7 bun&k - lymfocyty, idaj na 3 mm® (velikost komiirky)
celkova bilkovina cca 450 mg/l; albumin do 450 mg/1, 1g do 50 mg/I
glukoéza - 60-80% hladiny v krvi
laktat - do 1,7 meq/I
mikroskopie, mikrobiologie, kultivace, spektrofotometrie, cytologie, aglutinace, proteinogram,
izoelektricka fokusace

O O O O O

pied vysetfenim o¢ni pozadi, CT, ptipadné MRI - vylouceni nitrolebni hypertenze
KI: nitrolebni hypertenze, koagulopatie, infekce v misté vpichu

Normalni likvor Hnisavé neuroinfekce Serézni neuroinfekce
Vzhled moku Ciry, bezbarvy Zakaleny, Zlutavy Ciry ¢&i opalescentni
Pocet elementi do 10/3 Stovky—desetitisice/3 Desitky—stovky/3
65-80%

Cytologie lymfocyth Neutrofilni segmenty

Celkova bilkovina 0,2-0,45 g/l

Lymfocyty (1.-3. den mohou pievazovat

ily!
20-35% monocytii neutrofily!)

Vyrazng 1 (>2 g/1) Normalni nebo 1 (<2 g/l)

Té&zka porucha bariéry
Glykorrhachie 2,2-4,2 mmol/l W Normalni hodnoty
Laktat 1,2-2,1 mmol/l 111 (alespoit 3,5 mmol/l) Normalni nebo hrani¢ni hodnoty
Virologie, borrelie, mykobakterie,
Specialni vySetfeni Mikrobiologické (mikroskop, kultivace) treponemy, leptospiry

Syntéza imunoglobulinii

PCR a EM zejména na HSV a borrelie

Neni pro nekomplikovanou meningitis

typicka



BAKTERIALNi MENINGITIDA
— incidence cca 2-3:100 000
—  primarni; sekundarni - diseminace z loziska jinde v téle

— patogeny: meningokoky a pneumokoky; u malych déti hemofily a listerie, u starSich osob listerie, enterokoky,
pseudomonady
o N. meningitis - typy A a C s oékovanim, typ B nelze -v Evrop¢ nejcastéjsi
»  vyrazné kozni projevy
— RF: adolescence, hromadné pobyty (armada, tabory), celkova onemocnéni (imunosuprese, HIV, onkologicka
onemocnéni), malnutrice, kraniotrauma, neurochirurgické operace, VP shunt
— diagndza: mikroskopicka, kultivace, sérologie, PCR
o hemokultura + vysetfeni likvoru
o CT mozku
o RTG plic
—  Klinika:
o prubéh akutni az perakutni
horecka, zimnice, bolest hlavy, nevolnost, zvraceni - sepse!
meningealni piiznaky
poruchy védomi - kvantitativni
kozni zmény - petechie - typické u meningokoka
o poruchy tlaku a pulsu, renalni a jaterni

o O O O

— likvorovy nélez u purulentni meningitidy:
o pleiocytoza - nad 1000 bunék - pfevaha neutrofili
o zvySeni bilkoviny nad 2g/1
o snizeni glukézy az k 0
o zvySeni laktatu nad 3,5 mmol/l
o mikroskopické a kultivacni vySetieni + stanoveni citlivosti!
— terapie:
o zékladem okamzité parenteralné¢ ATB - 3. generace cefalosporintl - ceftriaxon, cefotaxim; piipadné
kombinace s ampicilinem
o protiedémova terapie - kortikoidy (dexametazon), mannitol, hyperventilace - fizena hypokapnie
o antipyretika, antikonvulziva, terapie DIC (heparin, plazma etc.)

LOKALN{ INFEKCE
—  subdurdlni infekce = empyém
o vetSinou prestup per continuitatem
o klinika: fokalni neurologicky deficit, horecka, vzestup ICP (intracranial presure)
o terapie: evakuace, ATB
o pozor pii lumbalni punkci na zvyseni ICP

—  epiduralni infekce
o plestup per continuitatem nebo hematogenni rozsev
o klinika: horecka, vzestup ICP
o diagnoza: CT, MRI
o terapie: evakuace + ATB
— mozkovy absces
o hematogenni rozsev infekce
o klinika: horecka, fokalni neurologicky nalez, zvyseni ICP, meningealni jevy nekonstantni
o subakutni az chronicky prabéh
o terapie: drenaz abscesu + ATB

SPECIALNI VERZE
— Treponema pallidum
o  primarni ulcus durum - séropozitivita za 1-4 tydny, uzlinovy syndrom

o sekundarni faze - horecka, kozni projevy, meningitida, myelitida, obrny



o terciarni faze - paralysis progresiva, tabes dorsalis, gummata
= tabes dorsalis - lacinujici bolesti nohou, koliky (tabicka krize), nejista chiize, Argyll-Robertsovy
zornice
»  progresivni paralyza - chronicka panencefalitida - atrofie mozku, dilatace komor
e bolest hlavy, poruchy spanku, parestézie, parézy, epilepsie, prefrontalni ptiznaky,
pseudobulbarni sy. s vyraznou dysartrii
e zména emoci, ztrata soudnosti, megalomanie, agresivita, mentalni deteriorace
progredujici do tézké demence
o terapie: penicilin
—  tuberkulozni meningitida
o ccau 1% pacientt s TBC
o likvor - vice bungk, lymfocyty, zvyseni bilkoviny, snizena glukoza; specificky nalez: sniZeni hladiny

chloridt
o bazilarni - postihuje cisterny a meningy na bazi lebni
o stadia:

= 1. - poruchy nalady, spavost, subfebrilie - predchézejici ser6zni meningitida
= 2. -spavost, obrny hlavovych nervi, hyperreflexie, irita¢ni jevy
= 3.-koéma

o trvalé nasledky: hydrocefalus, slepota, paraplegie pti endarteritis misnich cév

—  leptospiroza (Weilova nemoc)

o antropozoonéza, dvoufazovy pribéh

o horecka, meningitida, myelitida, encefalitida, krvaceni do mozku

o selhani jater a ledvin

o terapie: doxycyklin, penicilin

—  borelidza
o stadia:
* | - erythema migrans, lymfadenitida, chfipkovité piiznaky
= || - boreliovy lymfocytom, asepticka meningitida, periferni neuritida, myelitida, postiZzeni srdce a
oka
e paréza n. VII, neuritida - asymetrické postizeni ¢iti a hybnosti
= |l - acrodermatitis chronica, encefalopatie a myelopatie, polyneuropatie, artropatie

e demyelinizace, axonalni postizeni
o diagnoza: klinika + sérologie - ELISA, Western blot, prikaz ptivodce
* neuroborelidza - intrathékalni tvorba protilatek
o terapie: doxycyklin a penicilin per os na 1. stadium; peniciliny nebo cefalosporiny na Il. stadium
—  botulismus - klostridiovy toxin; sucho v tstech, diplopie, periferni parézy (mechanismus: blok vyplavovani Ach z
presynaptického zakonceni)
— tetanus - vyfazeni tlumivé GABA a glycinové inervace - odbrzdéni nervosvalové ploténky, tetanické kiece

VIROVE MENINGOENCEFALITIDY
— HSV1a2 CMV, EBV, HIV, HHV, enteroviry, klistova encefalitida, vzteklina
— likvorovy nélez:
o cytologie - v fadu stovek, lymfocyty
o bilkovina zvysSena, ale do 2 g/l
o glukdéza normalni, laktat zvySeny jenom mirné
—  herpeticka encefalitida - HSV-1, HSV-2
o nekrotické a hemoragické léze

o hlavné frontalni a temporalni lalok
o klinika: bolest hlavy, teplota, zmatenost, agresivita, epileptické zachvaty; fulminantni prib¢h
* hemiparézy, parézy, fatické poruchy
»  edém mozku - riziko temporalniho konu
diagnéza: CT, MRI, likvor, EEG - pleds
o terapie: acyklovir i.v. na 2-3 tydny
mortalita 20-30% lé¢ena, 70% neléena



= Acyklovir je nutno aplikovat pfi jakékoliv suspekei na herpetickou encefalitis i v pfipadé, ze
dosud nejsou vyvinuté ¢i dostupné vysledky laboratornich a zobrazovacich vySetieni. Typické
znamky pro herpetickou encefalitis jsou:
vyvoj z plného zdravi, bez viremické faze, v prub¢hu hodin
inicidlni psychické zmény — agresivita, prefrontalni syndrom, poruchy paméti, celkova alterace
Casné epileptické paroxysmy (zejména fokalni)
o Casné loziskové ptiznaky s predilekci pro frontalni a temporalni lalok

O O O

—  klist’ova encefalitida - ptenos arboviry, klisté-Clovek
o inkubace 3-30 dnd
o  VétSinou inaparentni pribéh; aparentni dvoufazova - letni chiipka + encefalitida/meningitida/myelitida
o diagnoza: sérologie - pozitivita protilatek az ve druhé fazi onemocnéni
= v mlad$im véku vice meningitida - kompletni Gizdrava
*  pozdégji encefalitida - tinava, neurastenicky syndrom
= extrapyramidova forma - t¥es, postizeni mozecku, asymetrické postizeni hlavovych nervi,
diplopie, z&vraté, nystagmus, paréza n. VII
= cca 12% paretické formy - asymetrické, hlavné pazni pletenec
= mortalita 1-2%
o lze o¢kovat - doporuceno zejména ve vyssim véku!
— poliomyelitida - enterovirus
o v Evrop¢ eradikovana o¢kovanim
o postizeni prednich rohli mi$nich - chabé parézy
— enteroviry - aseptické meningitidy
- HIv
o meningitida, polyradikuloneuritida, myelitida - pti sérokonverzi
o pozd¢jsi faze: HIV asociovana demence, myelopatie, distalni senzoricka periferni neuropatie
—  progresivni multifokdlni leukoencefalopatie (PML)
o JCvirus - bézné v organismu v jatrech a kostni dieni (50-60% populace), reaktivace pii imunosupresi -
AIDS, leukémie
o komplikace terapie RS - natalizumab
s ireverzibilnim poskozenim CNS, ve 25% smrtelna
o terapie: cidofovir

PARAZITI
—  toxoplazmoza - afinita k CNS prenataln€ a u imunosuprimovanych
o dg: sérologie, prukaz ve tkanich nebo likvoru
— dalSi: cysticerkdza (tasemnice), echinokokéza, amébozy - vétsinou tvorba CNS abscest
o améby - hnisava meningoencefalitida (Naegleria fowleri) - prakticky vzdy letalni
—  maldrie - maligni terciana
o mikrotrombdzy v CNS

PRIONY
—  obraz spongiformni encefalopatie
—  Kklinika: rychle progredujici demence, mozeckové ptiznaky, ataxie, extrapyramidové piiznaky
—  formy: CJD - sporadicka, familiarni, nova - alimentarni pfenos
o kuru
o familiarni fatalni insomnie - insomnie, dysautonomie, mozecek, demence; AD

ABSCES

—  konzervativné: ATB (empiricky: metronidazol+ceftazidim) u abscesti do 3 cm, neurochirurgicky Spatné dostupnych
¢i mnohocetnych

— neurochirurgicky: abscesy vétsi nez 3 cm, abscesy povrchove ulozené, abscesy mozecku a pti selhani konzervativni
1€¢by (zvetSovani abscesu, rozvoj kolateralniho edému)



diferencialni diagn6za zanétt

o meningismus: slabé drazdéni mozkovych plen pfi vysokych horeckach bez patologického nalezu v likvoru

o blokada kréni patete: pohyb byva blokovan ve vSech smérech, u pozitivniho meningealniho syndromu
vazne pouze anteflexe §ije

o karcinomat6za mening: Casto pfitomné parézy mozkovych nervii, v likvoru nalez nadorovych elementt
ataka RS (zejména 1. ataka dosud nediagnostikovaného onemocnéni): loziskovy nalez progreduje béhem
dni, nejsou znamky zvyseného nitrolebniho tlaku, typicky nalez na MRI, pocet elementti v likvoru
neptesahuje 100/3

o tromboza sinus sagitalis superior: bolest hlavy se syndromem nitrolebni hypertenze (s edémem papil), z
fokalnich ischémii provazejicich poruchu Zilni drenaze fokalni parcialni simplexni epileptické zachvaty z
motorické oblasti, dg. MRI Ag ¢i klasicka angiografie

o neurologické formy vaskulitid: bolesti hlavy, poruchy chovani, loZiskové pfiznaky, v¢. postizeni
mozkovych nervi, epileptické paroxy, ndlez mnohocetnych lozisek na MRI, pozitivni sérologické testy

o stroke in progression: rychle progredujici loziskova symptomatika, nejsou znamky zvyseného nitrolebniho
tlaku, cévni rizikové faktory, event. prikaz stendzy a. carotis na Doppler USG

ISCHEMICKE CEVNI MOZKOVE PRIHODY - KLINICKE FORMY A JEJICH PROJEVY,
PRICINY, PATOFYSIOLOGIE, ZOBRAZOVACI NALEZY, TERAPIE, PREVENCE,

PROFYLAXE

CEVNI MOZKOVE PRIHODY

definice: rychle se rozvijejici klinické znamky loziskové nebo celkové poruchy mozkové funkce cévniho pivodu -
na vySetfeni neni zndmka jiného ptivodu 1éze

cca 2.-3. misto mezi ptfi¢inami smrti ve vyspélych zemich

incidence cca 300:100 000, z toho 80-85% ischemické ikty, 10-15% spontanni intracerebralni krvaceni, zbytek
spontanni subarachnoidalni krvaceni

ISCHEMICKE CEVNI MOZKOVE PRIHODY

snizeni perfuze mozku:

o norma: 60 ml/100 g tkdn¢/min

o oligemie: 30-50 ml/100g/min - kompenzace dilataci arteriol, zvySeni extrakce kysliku a glukozy; klinicky
asymptomaticka

o  sy. nouzové perfuze - 20-30 ml/100 g/min - postupny pfechod na anaerobni metabolismus;
asymptomaticka

o ischemicky polostin = zona penumbra - perfuze 20-12 ml - nedostate¢né kompenzace, r0zvoj poruchy
funkce neuronti; symptomaticka, ale jesté reverzibilni

o mozkovy infarkt - perfuze pod 10-12 ml, rozvoj nekr6zy neurond - symptomy, ireverzibilni postizeni

o okolo zony infarktu se vyskytuji zony se snizenou perfuzi

kategorizace:

o dokonéeny iktus - rychle se rozvijejici znamky loziskového mozkového postizeni, trvajici déle nez 24
hodin nebo vedouci ke smrti, pokud klinické, laboratorni a zobrazovaci vysetfeni nesvéd¢i pro jiny ptivod
deficitu; ireverzibilni poskozeni, trvaly funkéni deficit

o reverzibilni mozkova prihoda (RIND) - trva déle neZ 24 hodin, obvykle odezni do 14 dnii; miZe zistat
drobny neurologicky deficit

o progredujici mozkova piihoda - postupné narustajici fokalni hypoxie s progresi klinickych pfiznaki -
pokracujici tromboza, selhani kompenzacnich mechanismd, spolutiCast celkové hypoxie

o tranzitorni ischemicka ataka (TIA) - rychle rozvinuté znamky loziskového mozkového postizeni nebo
poruchy monokularniho vizu, které trvaji typicky méné nez 1 hodinu, maximalné 24 hodin a neni jina
pfi¢ina neurologického deficitu

klinicky obraz:

o nahly rozvoj symptomt centralniho ptivodu podle postizené tepny

o slabost, ochrnuti, porucha citlivosti, porucha symbolickych funkeci, deviace hlavy a bulbi, pohledova
paréza, vypadek zorného pole, diplopie, zavrat’ nebo nahly pad, amaurdza



o lakunarni infarkt - izolovany motoricky nebo senzitivni deficit, atakticka hemiparéza, dysartrie,
neobratnost
o vzéacn€ bolest hlavy, tuvodni zvraceni, porucha védomi
o velmi vzacné jako prvni pfiznak epilepticky paroxysmus
etiologie: aterosklerdza krénich nebo intrakranialnich tepen, embolizace, paradoxni embolizace pfi otevieném
foramen ovale, mikroangiopatie, disekce kréni tepny, trombofilni stav, tromboéza zilniho splavu, vaskulitidy,
vasospasmus, utlak cév pfi nitrolebni expanzi, infekce, genetické onemocnéni
o regionalni nebo globalni pti srde¢nim selhani, zastave, globalni hypoxii
klasifikace podle etiopatogeneze:
o kardioembolizacni - FIS, stav po IM, trombus v LK nebo LS, aneurysma LK, dilata¢ni kardiomyopatie,
chlopenni ndhrady, myxom siné, infekéni endokarditida
onemocnéni velkych tepen - stenozy - mechanismus: embolie nebo hypoperfuze
o onemocnéni malych tepen - lakunarni infarkty - ischémie sukortikalné, typicky BG, thalamus, capsula
interna, mozkovy kmen
o jiné pfi€iny - vaskulitidy, kolagenozy a dalsi

podle postizenych tepen:
o a.cerebrianterior - hemipearéza, ptevazné DK
= vlevo - motoricka afazie, poruchy chovani - apatie, abulie, ztrata zabran, ideomotoricka apraxie
= vpravo - motoricky nebo prostorovy neglect, poruchy chovani
o a.cerebri media -podle rozsahu postiZeni frontalnich, parietalnich i temporalnich laloka

»  dominuje hemiparéza az hemiplegie, centralni obrna n. facialis, hemisenzitivni defekt,
homonymni porucha zorného pole, pohledova obrna ke druhé stran¢; v dominantni hemisféie
afazie, apraxie, agnozie; druhostranna - porucha prostorového vnimani

*  horni pfedni vétev - frontalni lalok, hlavné motorické vypadky

= dolni zadni vétev - senzitivni deficit, vypadek zorného pole, senzoricka afézie nebo neglect

= hlavni kmen - cela BG a capsula interna, ¢asto vyrazné progresivni nalez

» lakunarni infarkty - capsula a BG, ¢asto extrapyramidové projevy

o a.cerebri posterior

= pfed a. communicans posterior - senzomotoricka hemiparéza, hemianopsie

» za a. communicans posterior - hemianopsie, alexie, konstrukéni apraxie, akalkulie, agrafie,
senzoricka afazie; pravostranny defekt - neglect, prosopagnosie

o a. basilaris - postizeni kmene, mozecku, thalamu, temporalniho a okcipitalniho laloku

= parézy, poruchy Citi, dysartrie, dysfagie,, hypo az ageusie, porucha citlivosti obliceje, vestibularni
syndrom centralni, poruchy okohybné inervace, alternujici hemiparézy

= t&zké postizeni - locked-in syndrom

o globalni
= leh¢i postizeni - kombinace ptiznakil z riznych povodi
= t&Z8i postiZzeni - porucha védomi, pii del§im trvani apalicky syndrom
= zastava cirkulace na 5 a vice minut - smrt mozku

vySetfeni a terapie:

o na iktové jednotce nebo na specialnim JIP lazku

o vySetieni + zajisténi zakladnich Zivotnich funkei, vzdy vysettit koagulacni stav

o anamnéza - Casovy Udaj - okno na vhodnou trombolytickou 1é¢bu

o CT - akutné nemusi byt nic, subakutné (+ edém) a chronicky hypodenzita v misté prob&hlé ischemie
= CT angiografie - hledani zdroje, stendzy, mista
= perfuzni CT - hodnoceni perfuze mozku, odliSeni zona penumbra od malacie
=  MRI - rozliSeni malacie a penumbry, presnéj$i X pomalu
= DSA - nejpiesnéjsi zobrazeni feciste
= USG - piivodné kmeny, hlavni intrakranialni tepny; stendzy, disekce, ateroskleroza

o elevace horni ¢asti trupu, udrZeni saturace nad 96%

korekce krevniho tlaku - hlavné hodnoty nad 220/120 (pro udrZeni perfuze 1ze docasné tolerovat), pomalu;
na trombolyzu limit 185/110
o korekce glykémie a télesné teploty, eliminace rizika zvraceni a aspirace
o prevence TEN - bandaze DK



o

co nejrychlejsi rekanalizace - a. basilaris bez omezeni, a. c. i. do 4,5 hodiny

= trombolyza - i.v., i.a., kombinace; altepldza, kombinace s USG trombolyzou

» intervence - perkutanni transluminélni angioplastika, stent, extrakce koagula, trombektomie; do

8 hodin po vzniku iktu

= chirurgickéa dezobliterace
KI: nezavazné pfiznaky (NIHSS < 4) nebo rychle se zlepsujici pfiznaky, znamky krvaceni na CT mozku,
zachvatovité priznaky CMP nebo suspekce na subarachnoidalni krvaceni, zavazné poranéni hlavy v
poslednich 3 mésicich, zavazny chirurgicky vykon ¢i trauma v pribéhu pfedchozich 2 tydnt, krvaceni do
GIT ¢i mocového ustroji v predchozich 3 tydnech, obtizné korigovatelny krevni tlak > 185/110 mmHg,
hladina glukézy < 50 mg/100 ml nebo > 400 mg/100 ml, artetialni punkce na nekomprimovatelném misté
¢i lumbalni punkce v ptedchozim tydnu, pocet desti¢ek < 100 000, terapie heparinem — G¢inna — pii
zvySeni APTT, souCasna antikoagulacni 1écba — pti INR > 1,7
¢asna rehabilitace

subakutni faze ischemického insultu — doporucena vySetieni:

o

@)
@)
@)

interni a kardiologické vySetteni, transthorakalni a transesofagealni echokardiografie, Holterovo
monitorovani EKG a krevniho tlaku

specialni laboratorni vysetfeni - trombofilni stavy (vySetieni velké koagulace, proteinu C a S, faktor II, V,
APC rezistence, lupus antikoagulans, antifosfolipidové protilatky)

metabolické poruchy (vySetifeni MRHFR mutace, homocysteinu — 1é¢ba folatem + vit.B1, B6)

specialni sonografické vysSetieni (mikroembolizace, stanoveni cerebrovaskularni rezervni kapacity)
SPECT mozku metodou HMPAO véetné stanoveni cerebrovaskularni rezervni kapacity

sekundarni prevence:

@)

o O O O

o

antiagregace - ASA, ptipadné s dipyridamolem, pfi intoleranci clopidogrel
ACE-I - pokud neni hypotenzni

statiny v nizkych davkach

antikoagulace u vysokého rizika reembolizace - heparin, LMWH, warfarin
karoticka endarterektomie nebo endovaskularni vykony

plus zivotosprava, korekce RF

antidota antikoagulancii a antiagragancii: protamin sulfat - na heparin, Prothromplex (smés humannich
koagula¢nich faktort I1, VII, IX, X, Protein C) , dabigatran x trombin, vit.K - na warfarin-(az za 2-3dny)

6. SPONTANNI SUBARACHNOIDALNI A MOZKOVE PARENCHYMOVE KRVACENI -

N

KLINICKE PROJEVY, PRICINY, PATOFYSIOLOGIE, ZOBRAZOVACi NALEZY, TERAPIE

SUBARACHNOIDALNI KRVACENI

WENS klasifikace Klasifikace dle Hunta a Hesse

prunik krve do leptomeningealniho, tj. intermeningealniho prostoru mezi pia mater a arachnoideou

muze se kombinovat s parenchymovym, které bud’ sekundarné proniklo i do mozkovych oball, nebo naopak
vzniklo sekundarné prinikem krve do mozkového parenchymu

Klinicky obraz

@)
@)

Stupen

nahle vznikla prudka bolest hlavy (v sekundach az minutach)

nausea a zvraceni, fokalni neurologicky deficit s moznosti rychlé progrese kvalitativni i kvantitativni
poruchy védomi, meningealni syndrom (Easto az kolem 6 hod po ptihod¢)

Casto vznika pfi vyssi fyzické namaze

Prehled klasifikaci pro $kalovani klinického obrazu subarachnoidalniho krvaceni

GCS

[oziskovy nalez

Stupen

Klinické ptiznaky

15

ne

[_ehké bolesti hlavy, meningismus

14-13

ne

Silné bolesti hlavy, meningismus, poruchy v obl. hlavovych nervii

14-13

ano

Somnolence, lehka fokalni symptomatika

v

127

ano/ne

IV

Sopor, hemiparesa, vegetativni poruchy

\

6-3

ano/ne

vV

Koma




—  pficiny - aneurysma — 85 %, perimesencefalické krvaceni — 10 %, ruptura aterosklerotické cévni stény, arterialni
disekce,mykoticka aneurysmata
—  VySetfovaci postup a lécba

o

duiraz na véasné provedeni CT mozku (az 98 % senzitivitu v pribéhu prvnich 12 hodin), pfi star§im
krvaceni se doporuc¢uje MR mozku

pokud je CT nalez negativni, ale z klinického obrazu pfetrvava podezfeni na subarachnoidélni krvaceni, je
nutné provést lumbalni punkci

pozitivita CT (MR) nélezu ¢i pozitivita vySetfeni lumbalni punkci jsou indikaci ke konzultaci
neurochirurgického pracovisteé, nebot’ kauzalni 1écbu a zabranéni rebleedingu je mozné pouze
neurochirurgickou cestou ¢i intervenénim neuroradiologickym vykonem

pric¢inna lécba - oteviené operace (clipping) a/nebo endovaskularni techniky (coiling)

dalsi prevence komplikaci subarachnoidalniho krvaceni - 3H terapie, monitorace transkranialnim
dopplerem, prevence a 1écba vasospasmil (nimodipin i.v./p.o., papaverin i.v.), laxantia, antitusika

KRVACENI DO MOZKOVEHO PARENCHYMU (intraparenchymatézni hemoragie, dale jen IPH)

— charakterizovano nahle vzniklym fokalnim deficitem, ktery se zhorSuje béhem sekund az minut, ¢asto spojenym
s cephalalgii, nauzeou, zvracenim a komatem. Etiologicky se uplattiuje hypertenze, vaskularni
malformace, vaskulopatie, koagulopatie

— IPH spolehlivé prokaze CT nebo MRI

— lécba a prevence rekurence zavisi na etiologii

— epidemiologie - IPH piedstavuji pfilblizné 10-15 % mozkovych ptihod s celosvétovou incidenci 10-20 piipadi na
100 000 osob

@)

@)

incidence je vyssi u muzl, ve vysS§im véku a u Cernosské a asijské populace

rizikové faktory - hypertenze, koufeni, alkoholismus (-> cirhdza, trombocytopenie) nebo nizky

sérovy cholesterol (napf. po intenzivni terapii Statiny), pfitomnost alel pro apolipoprotein E €2 a €4, které
se podileji na ukladani amyloidu v mozkovych cévach, amyloidové angiopatii

—  patogeneze - u hypertenznich pacientd dochazi ke krvaceni v mistech bifurkace drobnych penetrujicich arterii,
které jsou v disledku hypertenze zjizvené a maji degenerovanou medii

o

o

jinou samostatnou pii¢inou vzniku IPH piitomnost patologicky zménénych, kiehkych cév v
disledku cerebralni amyloidové angiopatii
z dalsich pficin to jsou:
= vaskularni malformace (AV malformace, AV fistuly a kavern6zni angiomy)
=  hemoragické diatézy (hemofilie, trombocytopenie, leukémie, jaterni choroby)
» antikoagulaéni terapie — dlouhodoba warfarinizace je pficinou IPH az u 10 % pacientll, zejména
pokud se kombinuje s dal§imi rizikovymi faktory
= cerebrovenodzni okluze pfi tromboze sagitalniho sinu, vzacna diagndza na kterou je tfeba myslet
pfi zvySeném riziku vzniku trombi
= hyperperfuzni syndrom u pacientt, ktefi podstoupili revaskularizaci karotickou endarterektomii,
pii které nahle vzroste perfuze mozku a vede sbjektivné k bolestem hlavy, zmatenosti, fokalnim
deficitim az IPH
»  abuzus navykovych latek — sympatomimetika jako jsou amfetamin, metamfetamin a kokain;
= nadory, které také mohou krvacet, naptikad u high-grade glioblastomu
*  hemoragicka transformace ischemického iktu, kde se v patogenezi uplatiiuje reperfuzni poskozeni
ischemicky zménéné tkané
samotné krvaceni se spontanné zastavi kratce od vzniku iktu, nékolik hodin pfetrvavajici krvaceni je méné
Casté (zpravidla u nekorigovanych koagulopatif)
extravaskularni krev (hematom) obsahuje proteiny, které v mozku ptisobi osmoticky a podili se na
vzniku edému, ktery pusobi ttlak svého okoli
neni jasné, jestli v okolnim parenchymu vznika ischemie, spiSe se uvazuje o potlaceni aktivity mozkové
tkang (diaschisis). Tuto hypotézu potvrzuje i fakt, Ze korekce hypertenze po IPH je bezpecna

—  klinicky obraz

o

o

U pacientil s IPH se vyvine loziskovy neurologicky deficit, naptiklad kontralateralni hemiparéza, ztrata
¢iti, kvadruplegie aj. (zavisi na lokalizaci léze)
deficit se zhorSuje béhem minut a je ¢asto spojeny s akutni hypertenzi (Cushingtv reflex)
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o

o

cefalgie se vyskytuje u méné nez 50 % ptipadi, zvyseny intrakranialni tlak v disledku hematomu vede
k nauzee, zvraceni a alteraci védomi

klinicky obraz nedokaze odliSit hemoragicky a ischemicky iktus

diagnostika

o  CT hlavy, které byva obvykle metodou volby pro rychlost vysetteni, hemoragie se na CT jevi jako
hyperdenzni lozisko; alternativou je MRI, které je pro nékteré aspekty IPH senzitivnéjsi nez CT, napt. pro
vaskularni malformace nebo tumory mozku pfi kontrastnim MR vysetieni s gadoliniem

o testy na krvacivost (APTT, PT, funkce desti¢ek)

o krevni obraz

o  vySetfeni jaternich funkci

o EKG

o rgs+p

o uvybranych pacientti toxikologie moci

o U pacient mladsich padesati let pii nevysvétlitelném zdroji krvaceni by se méla udélat angiografie k
vylouceni vaskularnich anomalii, popf. pfi infarktu v oblasti zilnich splavli venografie k vylou€eni zilni
trombozy

terapeuticky postup

o cilem lécby je minimalizovat poskozeni mozku a zamezit vzniku systémovych komplikaci:

o  prvni kontakt - prvni pomoc, JIP

o zastava krvaceni:

* U 40 % pacientl dochazi v prib&hu 24 hodin k expanzi hematomu, ktery je nejcastéjsi pfi¢inou
neurologického zhorsSeni - cilem je snizit krevni tlak pod 160/90 mmHg (podani i.v.
labetalolnebo nicardipin)

= U hypertenzni krize je na zvazenou nitroprusid sodny, ktery ale svym vazodilatacnim ptisobenim
zvySuje intrakranialni tlak

= u warfarinem indukované IPH je snahou korigovat arteficialni koagulopatii - aktivovany faktor
VI nebo koncentrat protrombinového komplexu

= chirurgické feseni evakuace hematomu se uplatiiuje pouze u pacientll s moze¢kovym krvacenim,
kde hrozi utlak kmene, u pacientl s cévnimi malformacemi (a dobrou prognézou) a u mladych se
stiednim az velkym krvacenim, ktefi se klinicky zhorsuji

e  kontraindikovano u malého krvaceni s malym neurologickym deficitem a u pacientt s
GCS pod 5, kromé onéch vyse zminénych pripadd mozeckového krvaceni

o  zabranéni sekundarnimu poskozeni

» hematom a posléze edém zvysuji intrakranialni tlak (ICP) a podili se na utlaku okolnich
struktur, herniaci a zhorSovani se klinického obrazu

*  pro monitoring intrakranialniho tlaku se mize pouzit ICP-monitor nebo podobné zobrazeni CT
dvakrat denné b&hem prvnich 48 hodin pro monitoring progrese hematomu

* antiedematozni terapie by méla byt pouzita pouze v piipadé neurologického klinického zhorseni
nebo pii prikazu herniace na CT a ne profylakticky - podava se Mannitol 0,25-1,0g/kg v
bolusech do cilové osmolality plasmy 320 mOsm/I

= hyperventilace snizuje ICP, ale to je pouze doCasné feseni

*  manitol i hyperventilace by se méli vysazovat postupné, jinak dojde k rebound fenoménu a
vzestupu ICP

= b&hem akutni IPH miZze dojit ke vzniku zachvatu, ktery mize zhorsit ICP —antikonvulziva;
kortikosteroidy nemaji u akutni IPH vyznam

o  zabranéni recidivy

» Kkombinace thiazidovych diuretik a ACE inhibitorti v kontrole hypertenze snizila ¢etnost recidiv
0 polovinu

= uamyloidni angiopatie je KI antiagregacni 1éCbl’ vetné aspirinu

o systémové komplikace - stejné jako u vSech nestabilnich, imobilnich pacienti:

kardiovaskularni: IPH ¢asto doprovazi zmény na EKG a subendokardidlni ischemie, po nékolik
tydnt by méla byt vysazena antiagregacni 1écba v prevenci koronarni ischemie


http://www.wikiskripta.eu/index.php/Výpočetní_tomografie_(heslo)
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Nukleární_magnetická_rezonance
http://www.wikiskripta.eu/index.php/APTT
http://www.wikiskripta.eu/index.php/PT
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Krevní_obraz
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Elektrokardiografie
http://www.wikiskripta.eu/index.php/Herniace_mozku

*  plicni: pfedstavuje aspirace Zalude¢niho obsahu a embolie plicnice u imobilizovanych, v
prevenci embolie se pouzivaji kompresivni puncochy a po tfech dnech po krvaceni u stabilnich
pacientiinizké davky heparinu nebo heparinoida

= infekéni: plicni, moéové, kozni, zilni

*  metabolické: hyponatremie v disledku SIADH, terapie izotonickymi krystaloidy

* mechanické: prevence dekubitl u imobilizovanych

o rehabilitace po prob&hlém hemoragickém iktu by méla podobné jako u ischemického iktu zacit co nejdiive
je to mozné

~

. TRAUMATA KRANIOCEREBRALNI A MiSNI - KOMOCE, KONTUZE MOZKOVA. DIFUSNi
AXONALNI POSTIZENI, EPIDURALNI A SUBDURALNI HEMATOM: MISNi LEZE -
KLINICKE OBRAZY, DIF. DG., VYSETRENI, TERAPIE

v

ro¢né 2 miliony obyvatel, 20 % poranéni je fatalnich a naklady na 1é¢bu dosahuji vyse 25 miliard dolarti roéné)

Klasifikace kraniocerebrélnich traumat:

o dle mechanismu Grazu - ptfima (uzaviena nebo penetrujici) a neptima
o dle ¢asu vzniku obtizi - akutni a chronicka
o dle zavaznosti klinického stavu postizeni - lehka, stfedné tézka a té¢zka

prima akutni poskozeni - fraktury lebky,poranéni mozkovych obalti, poranéni hlavovych nervi, poranéni cév a
zejména komoce, kontuze, lacerace a difizni axonalni poranéni

—  neprima akutni poskozeni - akutni epiduralni hematom, akutni subduralni hematom, traumatické subarachnoidalni
krvaceni, intracerebralni hematom, swelling (zdufeni), edém mozku, popiipadé pneumocefalus a akutni hygrom
mozku

u akutnich poskozeni ptimych i nepfimych se piiznaky objevuji okamzité nebo béhem nékolika malo hodin

—  neprima chronicka poskozeni - opozdéné intraparenchymatozni krvaceni, pozdni posttraumaticky
hygrom, chronicky subduralni hematom, hydrocefalus, epilepsie
o manifestujici se po dnech, tydnech i letech od traumatu
Tab. 1. — Traumatologické skupiny u kraniocerebralnich traumat

. Klinicky stav pacienta
Klasifikace traumatu

stav védomi loZiskové neurologické piiznaky
lehké KT pti védomi nebo rychle se navracejici védomi nepiitomny
stiedné tézké KT pti védomi pfitomny
tézké KT bezvédomi od okamziku Girazu nebo progredujici porucha védomi pfitomny nebo nepfitomny
Komoce akutni epiduralni Intraperenchymové
hematom krvaceni

Kontuse
Akutni subduralni traumatické
hematom subarachnoidealni
==

Difisni axonalni zdufeni (swelling),
postiZzeni edém mozku

Opozdéné

Chronicky intraparenchymové
subduralni hematom krvaceni

Dalsi nasledné poruchy: hydrocefalus,
epilepsie, organicky psychosyndrom
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PRIMA AKUTNi PORANENI MOZKU
—  komoce (oties) mozku
o reverzibilni funkéni porucha, kdy je nejcastéji pfimym nebo vzacnéji ptenesenym tiderem do hlavy
vyvoladna ztrata védomi rizné dlouhého trvani (od vtetin po minuty)
o po znovunabyti védomi je normalni klinicky nalez, dominuje bolest hlavy a amnézie na dobu poruchy
védomi, podle tize komoce obvykle rizn¢ dlouhd amnézie retrogradni (na obdobi pfedchazejici trazu) a
pfipadné i anterogradni (na nasledujici obdobi)
o dlouhodobou komplikaci mohou byt nespecifické postkomoéni obtize (cefalea, fotofobie, poruchy
spanku, uzkost, deprese apod.) — tyto obtize mohou byt projevem funkéniho axonalniho postiZeni

—  kontuze, zhmozdéni mozku

o spolu s kontuzi pia mater vznika nejéastéji v misté ptisobici sily (par coup) ¢i na protilehlé strané,
protitiderem o lebku (par contrecoup)

o porucha védomi nemusi byt vzdy pfitomna, jsou ale zpravidla patrny loZiskové ptiznaky v zavislosti na
lokalizaci 1éze

o komplikaci byva mozkovy edém rizného rozsahu

—  lacerace (roztrieni) mozku
o rozséahlejsi postizenim mozku i cév S naslednym intraparenchymovym a subarachnoidalnim krvacenim
— difuzni axondlni postifeni (DAP)

o Vvelmi tézké mnohocetné postizeni axont, které jsou pretrhany
pusobenim rotacnich a translaénich sil ptisobicich na hlavu, nejéastéji v AR
oblasticorpus callosum a mozkového kmene

o tize nasledného stavu je umocnéna tim, Ze preruseni axoni vede k vyplaveni kalia,
které toxicky plsobi na okolni mozkovou tkan

S

..

o diagnodza se opira o anamnézu tirazu hlavy, klinicky stav (t¢zka porucha védomi) I/
a MRI zobrazeni (CT je nepfinosné, zmény jsou vétSinou pod trovni jeho
rozliSovaci schopnosti)

o nejcastéjsi pii¢ina nasledného vegetativniho stavu u traumatickych pacientt

NEPRIMA AKUTNi PORANENI MOZKU

—  akutni epidurdlni hematom (AEDH)
o vznika jako nasledek fraktury kalvy v misté pribéhu a. meningea media (roztrzenim této cévy)
o krvaceni je rychlé a tvoii expandujici masu mezi dura mater a kalvou

o  zvySovani intrakranialniho tlaku ma za nasledek piesun stiedovych struktur (unkalni, tentorialni nebo
okcipitalni herniaci) s utlakem mozkového kmene

o VKO je nékdy anamnesticky pritomny tzv. lucidni interval, kdy potrazova ztrata védomi (komoce mozku)
je po procitnuti za nékolik minut az desitek minut nasledovana progredujici poruchou védomi (expanze
hematomu, postizeni kmene)

o DG: charakteristickd anamnéza, nalez topickych ptiznakt herniace (napf. Griesingerova piiznaku,
jednostranné areaktivni mydridzy z Gtlaku n. oculomotorius v incisura tentorii pii temporalni herniaci)

o ndlez hyperdenzné ¢ockovitého tvaru pod kalvou na CT hlavy

—  akutni subduralni hematom (ASDH)
o nejcastéjsi typ traumatickych intrakranialnich krvaceni, vznika i po zanedbatelném, mnohdy témét
nepozorovaném uraze
o nahromadéni krve je mezi dura mater a arachnoideou, jako nasledek ruptury pfemostujicich zil,
popt. pialnich cév
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nejcast&jsi lokalizace je ve frontdlni a parietalni oblasti, neziidka (15-20 %)
bilateralné

Klasicky priabéh je charakterizovan rozvojem lozZiskovych piiznaki (z ptimého
tlaku hematomu nebo z herniace) a alteraci védomi

na rozdil od AEDH byvarozvoj ptiznakd pomalejsi, v fddu hodin po Grazu

na CT obraze ma semilunarni tvar

zvlasté ohrozZeni stafi lidé a pacienti se zvy$enou krvacivost

traumatické subarachnoidedlni krvdceni (SAK)

o

@)
O

zakrvaceni do likvorovych cest a subarachnoidalniho prostoru (velmi ¢asto je spojené s mozkovou kontuzi
¢i laceraci)

KO - bolest hlavy,meningealni ptiznaky a u masivnich krvaceni mize byt ptitomna i porucha védomi
naslednou komplikaci je rozvoj spasmit mozkovych tepen

intracerebralni hematom (ICH)

O
@)
@)

vznika pfi poranéni mozkové tkan¢ a cév

izolovany nalez/¢asto spojen s kontuzi a laceraci mozku, v predilekénich oblastech frontalné a temporalné
Klinicky stav kolisa od normalniho nalezu az po progredujici poruchu védomi pti expanzi edému v okoli
hematomu a nasledné herniaci mozku

pii progresi klinického nalezu je nutna monitorace stavu a kontrolni CT mozku (v odstupu 12—24 hodin,
event. pozdé&ji) pro moznost opozdénéného intraparenchymatézniho krvaceni

otok (edém) mozku

o

je pravidelnou subakutni komplikaci (v horizontu desitek hodin) témét vSech pfimych i neptimych
poranéni mozku

vlivem zvySeného intrakranialniho tlaku se zhor$uje krevni pritok i v nepostizenych oblastech a stupiiuje
se tak postizeni mozku

k dalsimu zhorSeni dochazi s rozvojem herniace mozku

nutnosti je pravidelna kontrola CT vySetienim, neurologickym vySetienim, popfipadé monitorovanim
intrakranialniho tlaku

swelling (zduieni) mozku

@)
O

O
@)

vzniké na podkladé postiZzeni vazomotorickych center, vedoucimu k vazoparalyze a piekrveni mozku
zvySeny objem cévné-krevniho oddilu vede ke zvyseni intrakranialniho tlaku a kezhor$eni odtoku krve v
disledku komprese zilnich struktur

nasledkem byva difizni zdufeni a rozvoj herniace mozku

termin swelling neni pouZzivan jednotng, nékdy neni rozliSovano mezi edémem a swellingem

pneumocefalus

o

o

ptitomnost vzduchu v intrakranialnim prostoru - vZdy nésledkem penetrujicich poranéni hlavy, mize byt v
koexistenci s komplikujici infekei ¢i bez ni
diagnosa se opird o CT vySetieni

akutni hygrom mozku

O
@)

zpisoben natrzenim arachnoidey a prostupem mozkomi$niho moku do subduralniho prostoru

akutni pribéh je zpuisoben expansivnim chovanim hygromu, jez se vysvétluje ventilovym mechanismem
arachnoidalni trhliny

Klinicky pribéh a diagnostika jsou totozné jako u subduralniho hematomu
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NEPRIME CHRONICKE PORANENI MOZKU

—  Chronicky subdurdlni hematom (CHSDH)
o krvaceni vznikajici i bez zjevné anamnézy a miize tak byt ndhodnym nalezem pfi
vySetfeni zobrazovacimi metodami

o  Vét§inou ma vSak klinicky korelat, kde dominantnim nalezem je bolest
hlavy, psychicka alterace, event. loZiskové neurologické piiznaky

o podobny klinicky nalez nalézame i u pozdniho posttraumatického subduralniho
hygromu, vznikajiciho po natrZeni arachnoidey, kdy expanzivni proces tvofi pouze

o  CHSDH neni vyvojovym stadiem akutniho subduralniho hematomu, ale odlisnou nozologickou jednotkou

vvvvvv

—  0poZdéné intraparenchymatosni krvdceni

— hydrocefalus
—  potirazova epilepsie

—  organicky psychosyndrom

DIAGNOSTICKY A LECEBNY POSTUP U KRANIOCEREBRALNICH TRAUMAT

—  postup zacinajici anamnesou je uveden pouze z didaktickych divodu, prioritou je vZzdy vySetieni a zajisténi

vitalnich funkci pacienta

—  pfi vySetfovani pacienta je nutné anamnesticky zjistit mechanismus a intenzitu urazu, ¢as od trazu, délku a trvani
bezvédomi a piipadné rizikové faktory — medikaci, komorbidity a abiizus

ANO
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porucha védomi nebo
podezieni na frakturu
lebky

T
NE

|
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Tab. 2. — Rizikové skupiny u kraniocerebralnich traumat

Charakteristika Typické mechanismy a komplikace KT
Vék nad 65 let subdurani hematom
Medikace warfarin, sedativa, analgetika zvySena krvacivost, zkresleni klinického obrazu
Mechanismus tirazu autonehody, péd_y z V_}'/§ky, napadenti, fraktury kalvy, base lebni, Vé%§i1}0u polytrauma, trauma kréni
epilepsie patefe
Komorbidita poruchy koagulace zvySend krvacivost
AbUSUS alkohol, drogy subduralni hematom, zvySena krvacivost pii hepatopatii,

fragilni terén

—  pfi hodnoceni a zajiténi vitalnich funkei je nutno dodrzovat zasady ABC - zmé&fime krevni tlak, tepovou
frekvenci, saturaci O2

—  zhodnotime tGroven védomi pomoci GCS, které¢ v pravidelnych intervalech kontrolujeme

— nasadime kréni limec, kdykoli pfedpokladame postizeni kréni pateie

—  Zhodnotime i vegetativni doprovod (nevolnost, zvraceni) ptipadn€ vyskyt kieci

—  patrame po dal$ich znamkéch urazu (hematomy a deformace na hlave, obliceji a po téle) a provedeme odbéry
télnich tekutin na zékladni biochemicka vySetieni

— neurologickym vySetfenim je nutno zhodnotit stav védomi po strance kvantitativni (GCS) i kvalitativni a patrat
po loziskovych neurologickych pfiznacich (poruchy fe¢i nebo chovani, na hlavovych nervech zvlasté anisokorie a
abnormality kmenovych reflexu, na konéetinach parézy, poruchy ¢iti, poruchy koordinace)

—  podle nalezu délime KT na t&zka, stfedné tézka a lehka

—  Zzcela zasadni je vySetfeni meningealnich jevil (intrakranialni krvaceni, pfipadné sekundarni infekce) a
stav mnestickych funkeci (retrogradni, anterogradni amnesie)

Tab. 3. — VySetieni pacienta s kraniocerebralnim traumatem

Zhodnoceni vitalnich

; dech, puls, krevni tlak, saturace O2 Zasady ABC
funkci
namky traumatu (hematomy na hlavé a
Aspekce Z Y tad .u( ) y , v y
obli¢eji), otorea, rhinorea, znamky urazu po téle
1. Uroveii vigility GCS
hlavové nervy, zornice — anisokorie!,

2. Kmenové priznaky mvdridzal
ydriaza!

postizeni hybnosti, ¢iti, koordinace,
afazie

N logické vySetieni
eurologicke vysetrem 3. Ostatni loZiskové priznaky
4. Meningealni jevy

5. Poruchy chovani a mnestické poruchy amnézie, frontalni deliberace chovani

—  Zobrazovaci metody
o hlavni metodou v akutni diagnostice KT je v soucasnosti CT vySetfeni
o nativni RTG (poranéni kostnich struktur)
o MRI ma vyznam spise v pozd¢jsi fazi diagnostiky (metoda volby u podezieni na DAP)
— diagnosticky zavér - nutno vylougit jiné pfi¢iny poruchy védomi nebo koincidenci s jinymi patologiemi (kardialni
selhavani, synkopa, plicni embolie, infarkt myokardu, hypoglykémie, epilepsie apod.)
— terapie:
o nutné vzdy zvaZzovat moznost operacniho feseni
o tfeba zohlednit celkovy stav pacienta, dobu uplynulou od traumatu, dal$i onemocnéni a progndzu pacienta
o  pii malo vyznamném nalezu lze volit konzervativni postup - intenzivni péce pii sou¢asné monitoraci
vitalnich funkef, intrakranialniho tlaku a opakovanych zobrazovacich vysetieni (CT)
urgentni operaéni feSeni u akutniho epiduralniho hematomu - kraniotomie a osetfeni zdroje krvaceni
u subduralniho hematomu - odstranéni hematomu z trepanaénich navrti popi. z kraniotomie
u traumatického SAK se na rozdil od netraumatického SAK vétSinou voli konzervativni postup
u ostatnich jednotek, zejména ICH, DAP, edému mozku atd. je operativni feSeni sméfovano ke snaze
0 normalizaci a sniZeni intrakranialniho tlaku (ICP) a tak zamezeni dal§iho postiZeni prozatim vitalnich
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oblasti mozku za stalého monitorovani klinického stavu (intrakranialni ¢idlo, transkranialni doppler, tlak v
komorové drenazi apod.)
= v pfipad¢ nutnosti lze provést dostatecné Sirokou kraniektomii (unilateralng, bilateraln¢)
= terapetickou moznosti vedouci také ke snizeni ICP je zevedeni komorové drenaze v ptipadé
rozvoje posttraumatického hydrocefalu

MISNi TRAUMATA
— lze rozdélit dle rozsahu postiZeni:

o kompletni, tj. akutni transverzalni 1ézi misni, kdy je zpocatku ptitomna ztrata veSkeré mi$ni ¢innosti
distaln€ od postizené¢ho misniho segmentu (misni Sok), pozdéji se obnovuje primitivni spinalni aktivita,
postiZeni centralnich drah vSak pfetrvava

o inkompletni, tj. 1éze casti michy a jimi prochazejicich drah — syndrom zadnich provazcti, postrannich
provazct, piipadné hemisyndrom misni (Browntiv-Séquardtv)

— mechanismus traumat michy je vétSinou charakterustfiznych a rota¢nich sil (whiplash injury, hyperflexe,
hyperextense) a pokud je trauma spojené s frakturou kosténych struktur, i komprese a poranéni fragmenty
obratli nebo hematomem(napf. 1éze horni kréni michy pii fraktuie dentu obratle C2 apod.)

—  sekundéarné mize dojit i k ischemické misni 1ézi poranénim cévy

— lze tedy pouzit obdobné ¢lenéni jako u traumat kraniocerebralnich na traumata ptima (komprese michy, kontuze
michy) a neptima, mezi ktera patti hematomyelie (krvaceni do centralnich ¢asti michy), sekundarni myelomalacie
(ischémie michy pfi poskozeni cévnich struktur) a epiduralni hematom

Frankel A Frankel B,C.D.E
Neurologické vysetieni —l
b J
Uplna rtrita motorickyeh, Castetna ztrata motorickych,
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—  pfistup k nemocnému s podezienim na ST (spinalni trauma):

o prioritou je vZdy vySetfeni a zajiSténi vitalnich funkci pacienta

o béhem vySetfovani pacienta je nutné anamnesticky zjistit mechanismus a intenzitu tirazu, mechanismus
(uklouznuti, pad, skok, autonehoda — whiplash injury atd.), vliv alkoholu (zkresleni klinického
obrazu), komorbidity (osteoporoza, onkologicka anamnéza apod.). Pfi hodnoceni a oSetieni vitalnich
funkci plati zasada ABC (Airways, Breathing, Circulation)

o Vysetifuje se krevni tlak, tepova frekvence, saturace O2 (80 % mi$nich traumat je spojeno s respira¢nim
selhanim, EKG atd.

o predpoklada-li se postizeni kréni patefe, je nutno ihned fixovat hlavu a kréni patef, minimalné nalozenim
kréniho limce
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Uroveii misni 1éze a respiracni selhani

etaZ postiZeni
ClacCz2
C3-C7
Thl-Th4
od Th5

vitalni kapacita plic TLVC

5-10%
20%
30-50 %

odkaslani
neni
neefektivni, slabé
slabé

normalni

minimalni zmény
kazdy pacient s kraniocerebralnim traumatem ¢i polytraumatem musi byt automaticky osetfovan jako pacient s
moznou misni 1ézi

v ramci fyzikalniho vySetfeni patrame po dalSich znamkach urazu (dekonfigurace koncetin, bolestivost biicha)
Vv neurologickém vysetfeni vzdy hleddme mozné znamky soucasné prodélaného kranialniho traumatu
vySetfeni a klasifikace misnich 1ézi:
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—  Ppfi vySetieni se hodnoti stav motorickych funkci (monoparéza, paraparéza, kvadruparéza/plegie)
a senzitivnich funkci (kvantitativni —dysestézie, hypestézie, anestézie a kvalitativni — povrchové, hluboké
Citi, disociované poruchy)

— Klasifikace miSnich tramat podle Frankela

A. Uplny neurologicky vypadek zadné hybné a senzorické funkce pod tirovni léze
B. Nekompletni neurologicka léze zachovany pouze senzorické funkce
C. Nekompletni neurologicka léze ¢asteCné zachovana hybnost, svalova sila pod 3
D. Nekompletni neurologicka léze zachovana hybnost, svalova sila nad 3

E. Motorické a senzorické funkce v normé
— dale zjistujeme sfinkterové poruchy (v akutni fazi vétSinou retence, pozdéji ¢astéji inkontinence) a
stav vegetativnich funkci — hypertenze, pulzujici cefalea, bradykardie, profuzni poceni, piloerekce
a flush (zejm. nad urovni 1éze), kardialni arytmie (fibrilace sini, supraventrikularni extrasystoly, poruchy
atrioventrikularniho pfevodu)
—  misni traumata jsou velmi ¢asto sdruzena s jinymi v rdmci vicedetnych traumat a polytraumat
— vzhledem k autonomni dysfunkci (zejména pfi postizeni nad Th6 segmentem) neni pacient schopen periferni
vazokonstrikce a zrychleni tepové frekvence, proto je tfeba vZdy pomyslet na hemoragicky $ok, i pokud
klinické znamky chybi
Hodnoceni svalové sily podle svalového testu
stupein 5 Pacient udrzi proti maximalnimu odporu, plny rozsah pohybt
stupeni 4 Udrzi proti silnému, stfednimu odporu a gravitaci, plny rozsah pohybi
stupein 3 Kontrakce s pohybem proti gravitaci, plny rozsah pohybu
stupenn 2 Kontrakce, pohyb slaby, neomezeny pii vylouceni gravitace
stupeni 1 Slaba kontrakce, zadny pohyb (zaskub, stopa)
stupeit 0 Z4dn4 kontraktilni aktivita

—  pfi topické diagnostice spinalni 1éze je nutno urcit jeji umisténi ve dvou rovinach — vertikalni a horizontalni

o Vertikalni Groven postizeni je konsenzualné stanovena jako posledni segment s normalnimi
senzorickymi a motorickymi funkcem (tj. hranice Citi, hybné segmenty, vyhaslé reflexy, viz
obrazky) — napt. C5 kvadruplegie se vyznacuje abnormalni hybnosti a ¢itim od segmentu C6 nize

= vySe segmentl mi$nich neodpovida vysi stejnojmennych obratlim

= pfiurcovani vertikalni urovné 1éze je nutno odlisit kofenové postizeni (zhmozdéni, avulze
nervovych kofeni), které se vyznacuje parézou s vyhaslymi reflexy, od projevii
suprasegmentalni misni léze, kde je paréza doprovazena vybavnymi reflexy (v inicialni
fazi v§ak mtize byt zkresleno misnim Sokem)

o podle horizonta/niho rozsahu léze se mi$ni postizeni miize projevit jako syndrom transversalni léze
misni, syndrom zadnich provazcti, postrannich provazct, piipadné hemisyndrom misni

— syndrom transverzalni 1éze mi$ni je inicidlné charakterizovan mi$nim Sokem, kdy vyhasinaji misni funkce
(areflexie, retence moéi a stolice)

o postupné se vSak objevuje reflexni misni aktivita (hyperreflexie a automaticky méchyt)

—  pfi hemisyndromu mi$nim (Brownuv-Séquardiiv syndrom) je pod Grovni 1éze pfitomna homolateralni
centralni paréza a vypadek propriocepce a kontralateralni vypadek ¢iti pro bolest a teplo

— Syndrom zadnich provazci je charakterizovan poruchou propriocepce a spinalni ataxii

— uUsyndromu piednich provazci je oboustranna centralni motoricka paréza doprovazena piti soucasné 1ézi
centralni mi$ni Sedi, vypadkem Citi pro bolest a teplo, pfi zachované proriocepci

— diagnostika:

o Zobrazovaci metody: 3 projekce RTG (ptedozadni, bo¢na, transoralni projekce na dens), CT
vysetteni (axialni fezy, ostatni roviny, 3D zobrazeni), MRI pii podezieni na poranéni mékkych
tkani, véetné michy (moznost pfimych sagitalnich fezi1)

o elektromyografie, somatosenzorické evokované potencialy, motorické evokované potencialy
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— terapie:

o plati z&sady ABC vcetné feseni piipadného Sokového stavu, nutné je zavedeni mocové cévky

o mozno podat bolus methylprednisolonu 30 mg/kg (antiSokovy a antiedematozni efekt)

o Samoziejmosti je fixace patefe a transport ve stabilizani poloze na spinalni jednotku, ptipadné na
traumatologické, neurochirurgické nebo ortopedické pracoviste, kde se provede stabilizace patefe a
dekomprese michy

o Vv dal$im pribéhu nutna ¢asnd intenzivni rehabilitace a pecliva oSetiovatelska péce, zvlaste dulezita
je prevence dekubitt

8. EPILEPSIE - KLASIFIKACE ZACHVATU A EPILEPTICKYCH SYNDROMU,
DIAGNOSTIKA VCETNE TYPICKYCH EEG OBRAZU, TERAPIE

— epilepsii rozumime opakované zachvaty prechodné mozkové dysfunkce podminéné excesivnimi vyboji
mozkovych neurontt — depolarizace vice neuront soucasné (parcialni zachvaty / generalizované) — ztrata
védomi, zmatenost, kiece, EEG zmény, vegetativni ptiznaky, parestézie, psychické piiznaky, trhani koutkti

—  pfi veskerych zachvatech vSak dochazi ke ztrat€ vnimani okoli

— vyskyt v populaci: 3-5 %, u déti 0,5-1 %

— typické je opakovani epileptickych zachvat = nahlé, vuli neovlivnitelné, epizodické zmény ¢innosti mozku

— projevi se zménou jednani, chovani, poruchou védomi

— zmény senzorimotoriky + autonomnich funkeci

—  pfi¢inou porucha rovnovahy mezi excitacnimi + inhibi¢nimi mechanismy urcité sk. neuroni — abnormalni
vyboje v CNS

— epilepticky zachvat se mlize projevit i subklinicky (zmény EEG)

— urcity podnét mize v n¢kterych pfipadech vyvolat zachvat

—  Charakteristika zachvatt

o parcialni (fokalni, lokalni) zachvaty — zacinaji stereotypné v ¢asti 1 hemisféry, vétSinou v ktire
= zachvaty: jednoduché —simplexni (bez poruchy védomi) a komplexni (s poruchou védomi)

pokud nasledné generalizuji — sekundarné generalizované zachvaty

primarné generalizovany zachvat — od zacatku oboustranny (pfi zasaZeni rozsahlé oblasti mozku)
né&které zachvaty typicky EEG obraz (napf. petit mal: hrot — vina 3/s)

aura — je bezprostiedni pocit pred ztratou védomi, ktera mize mit nejriznéjsi charakter podle
lokalizace epileptického loziska

o O O O

o pozachvatové vypadové projevy — napf. pozachvatova hemiparéza, nebo afazie trvaji obvykle
nékolik hodin, nékdy jen nékolik minut
—  vyskyt, prubéh a progndza
o asi5 % populace prodéla alespon 1krat v zivoté EP zachvat x jen 0,5% trpi opakovanymi zachvaty
o 1. zachvat do 20. roku veku (75 % epileptikli)
o léky ucinné u 75-90 % epilepsii
— etiologie epilepsie
o U parcidlnich zachvati zptisobuje epileptogenni podnét opakovani EP zachvati
o etiopatogenetické faktory vzniku parcialnich (i sekundarné generalizovanych) zachvati:
= prenatdln¢ — choroby matky v t€hotenstvi, perinatalni hypoxie, ischémie, porodni trauma,
kongenitalni malformace, genetické poruchy
* U novorozenci — hypokalcémie, hypoglykémie, asfyxie, hyperhydratace, vrozené
metabolické poruchy, hyperbilirubinemie aj.
= U kojenct — febrilni kece, infekce CNS, kongenitalni defekty aj.
= v détstvi — trauma, kongenitalni defekty, AV malformace, infekce CNS
» v dospivani a dospélosti — trauma, nadory CNS, abstinenéni piiznak, AV malformace,
infekce CNS
= v pozdni dospélosti a stafi — navic cévni rezidua, degenerativni choroby
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epilepticky zachvat muze byt klinickym projevem jiného patolog. procesu = symptomaticky
(sekundarni) zachvat — nador, zanét CNS, trauma, krvaceni do mozku; tato forma mtize ¢lovéka
epilepsie manifestujici se az v pokroc¢ilém véku = epilepsia tarda

kryptogenni epilepsie = ptedpoklada organickou etiologii

posttraumaticka epilepsie — za 6 mésict az 2 roky po trazu (traumatické intrakranialni krvaceni,
impresivni fraktura kalvy, zachvat t&sné po tGrazu, amnézie delsi nez 24 hod.)

primarné generalizovana epilepsie — Idiopaticka epilepsie — nema prokazanou pfic¢inu, predpoklada
se geneticka predispozice a projevi se nejpozdéji do 25 let véku

— patogeneze epilepsie

@)
@)

@)

nahla a prechodna porucha funkce nervovych bunék

epilepsii piisobi neurony poskozené (s nekontrolovatelnou ¢innosti a zvysenou elektrickou
aktivitou), obvykle alespoii ¢aste¢né izolované, s redukci axosomatickych inhibi¢nich synapsi
(mediatory GABA a glycin)

zmény v temporalnim laloku nejcastéjsi (temporalni epilepsie)

propagaci paroxyzmalnich vyboji do struktur kmene (ARAS) dochazi k projekci impulzii do obou
mozkovych hemisfér — nasledna ztrata védomi

EP zachvat elektrofyziologicky: nekontrolovany, synchronni vyboj skupiny gangliovych
bunék v mozku

klinické projevy odrazi oblast mozku, kde vyboj zacal — epileptické lozisko (fokus)

zachvatova pohotovost — individualni, podminéna geneticky, podléha vnitinim i zevnim
podminkdm organismu

vyse zachvatového prahu kolisa s vékem (v détstvi nizsi, v dospélosti stoupa, po 60. roce klesd)

—  epileptické lozisko - je zakladnim patologickym mechanismem - jde o riizné rozsahlou populaci neuront s
patologickou elektrickou aktivitou

@)

o

V neuronech, resp. v jejich membranach dochazi k akéni depolarizaci (paroxysmalni depolarizacni
posun), coz zpusobuje hyperexcitabilitu a v lozisku dochazi k abnormalnim vybojim, dochazi dale
k projeviim hyperautorytmicity a hypersynchronie

muze byt dlouhou dobu klinicky némé a pfi prekroceni zachvatového prahu dojde k manifestaci
zachvatu s projevy epileptického paroxysmu

Charakter vlastniho zachvatu je vZzdy dan lokalizaci vyboje a jeho Sifenim

— Klasifikace epileptickych zachvati:

@)

@)

@)

epilepticky zachvat je ptiznakem epilepsie; mize se vyskytovat u fady onemocnéni

typ zachvatli ur¢i: anamnéza, pozorovani, EEG

stanoveni typu zachvatu ptispiva k lokalizaci epilepsie v CNS, po etiologii patrame

az zobrazovacimi metodami

primarni epilepsie — silna geneticka predispozice, podkladem neni Zadna strukturalni, metabolicka
¢i patologicka abnormita, v obdobi mezi zachvaty nejsou odchylky od normy

sekundarni (symptomaticka) epilepsie — provazi jind onemocnéni CNS, prognéza horsi nez
primarni epilepsie

—  parcidlni epilepticky zdachvat (fokdlni, loZiskovy)

o

o

lokalizovanost epileptického vyboje, ktery se mize §ifit do okoli, nebo i sekundarné generalizovat;
parcialni zachvaty jsou projevem lokalizované (fokalni) 1éze mozku
vzdy sekundarni (nador, zanét)

—  parcidlni simplexni zdachvat

@)
@)

védomi zachovano, s pfiznaky:

motorickymi (tonické / klonické) — 1 segment koncetiny, Jacksonska motoricka epilepsie,
adverzivni zachvaty (z gyrus praecentralis)

senzorickymi — pseudohalucinace, iluze, parestézie, bolest, Jacksonska senzitivni epilepsie (z gyrus
postcentralis a senzorické kury)

autonomnimi — TF, DF, nauzea, z&ervenani, bolest

psychickymi — dreamy states, deja vu, depersonalizace (z limbického systému a kiry)
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—  parcidlni zachvat s komplexni symptomatologii

o

@)
@)

védomi poruseno: (temporalni epilepsie) — aura (unciformni krize, depersonalizace, halucinace /
iluze, abdominalni aura), zdchvat (pohledem nepfitomny, stereotypni pohyby)

ztrata védomi navazuje na parcidlni simplexni zachvat

ztrata védomi od zacatku

—  parcialni zdachvat sekunddrné generalizovany

o

o O O

o

parc. — do kmene — ztrata védomi — talamokortikalni okruh — do obou hemisfér
prodromy — aura — iktus — postparoxysmalni obdobi

parcialni simplexni zachvat se sekundarni generalizaci

komplexni parcialni zachvat se sekundarni generalizaci

parcialni simplexni zachvat v komplexni se sekundarni generalizaci

—  Qeneralizovany epilepticky zdachvat

@)
@)

bilateralné lokalizované zachvaty, symetrické bez loziskového zacatku
zacatky epileptickych vybojt se lokalizuji do mezodiencefalické retikularni formace a projikuji se
difuzné po celém mozku
s kieCemi (konvulzivni) / bez ki'e¢i (non-konvulzivni)
porucha védomi zachvat uvadi, bez aury, primarni i sekundarni
typicky pribéh ma tti faze: obdobi pied zachvatem — aura (mize chybét); samotny zachvat, jenz
trva i nékolik minut; posléze pacient upada do spanku.
absence (petit mal): ,,zaraz* (zakoukani, zaskuby vicek), zblednuti / zEervenani, EEG: hrot /
pomala vina

= typicka absence

= atypicka absence
myoklonicky zachvat — rychlé sval. zaskuby bez ztraty védomi, EEG: vyboj hrott
tonicky zachvat (Westiv syndrom) — tonické spazmy trupu a flexe HKK, extenze DKK, u déti,
mentalni retardace, pady
klonicky zachvat (détska a Janzova juvenilni myoklonicka epilepsie) — mensi frekv. zaSkubt nez
myoklonus, ztrata védomi, déti
atonicky zachvat (astaticky zachvat, Lenoxtiv-Gastautiiv syndrom) — ztrata tonu posturalnich
svalll — nahly pad k zemi, nemusi byt porucha védomi
tonicko-klonicky zachvat (grand mal) — ztrata védomi, pad, cyandza, salivace, areflexie zornic,
(1) tonicka faze (EEG: vysoké symetrické hroty) — (2) tonicko-klonicka faze (1TK, TF, tonické
kontrakce a kratké relaxace, EEG: vysoké pomalé viny / komplexy hrot/vlna) — (3) faze uvolnéni
(ochabnuti svalt a inkontinence, EEG: izoelektricka linie) — probuzeni a zmatenost/spanek

— status epilepticus

o pokud zachvat trva déle nez 30 minut ¢i dochazi ve velmi kratkych intervalech k jeho opakovani —
kumulace zachvatti / > 5 min tonicko-klonické kiece

o porucha védomi i mezi zachvaty — muze dojit k poskozeni mozku
urgentni stav! (vy¢erpani, 1TK)

o doprovazen horec¢kou, leukocytozou, acidozou a hrozi energetické vycerpani a kolaps organismu,
mozkova hypoxie z respiracni hypoventilace a mozkovy edém

— diagnostika

o  nejvetsi vyznam ma anamnéza a objektivni popis zachvatu

o klinicky nélez (nékdy i EEG) mohou byt mezi zachvaty v normé

o peclive se ptame na anamnézu v détstvi a pfed porodem

o Turazy, febrilni kieCe

o vjemy + pocity pied zachvatem, okolnosti + pribéh zachvatu

o pocet zachvatil, kdy byl posledni, zda predchazel ablizus alkoholu, spankovéa deprivace nebo
jiny rizikovy faktor

o uzivani 1ékta
CT a MRI — vylouceni sekundarity

o pro monitorovani priab&éhu choroby, vhodnosti a Gispésnosti terapie hl. EEG
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perfuzni SPECT pomaha odlisit primarni a sekundarni epileptické lozisko

PET ma vyznam vyzkumny s moznosti detailné sledovat regionalni priitok a metabolizmus mozku
EEG zaznam je n¢kdy u nemocnych s epilepsii normalni, pfi uziti aktivacnich metod (spankova
deprivace) a dlouhodobém monitorovani je EEG nalez patologicky vice nez v 90 % piipadt
epilepsie

—  morfologické zmény mozku

o

primarni epilepsie: Zadné specifické morfologické zmény, kt. by EP spolehlivé vysvétlily, u fady
pfipadl vSak zmény existuji (dysgenetické fokusy mozkové klry vzniklé v pribéhu intrauterinniho
vyvoje, fokalni jizvy mozkové kiiry, ibytek neuront sledovany zmnoZenim glie)

sekundarni epilepsie: nejruznéjsi patologické stavy, na 150 genetickych syndromd je spojeno s
epileptickymi projevy

—  lécba epilepsie:

o

akutné - zajiSténi okoli (odstranéni pfedmétt, o které by se nemocny mohl poranit), podlozeni
hlavy, pii generalizovaném zachvatu aplikovat diazepam (10 mg i.v., nebo 1 amp. per rectum)
zivotosprava

= zakazujeme alkohol, fizeni auta, nebezpecnou praci, branime dlouhému spanku
* doporucujeme ketogenni dietu, monofazicky spanek, opatrnost pti sportu
= predpokladem tispésné lécby

antiepileptika

»  vétSina nemocnych dobie reaguje na antiepileptika — jejich volbu uréuje typ zachvatu,
presngji epilepticky syndrom
= ]écbu zahdjime monoterapii — davku postupné zvySujeme do podstatné redukce /
vymizeni zachvatl nebo projevil 1ékové toxicity
= pted lécbou tieba analyzovat kompletni vysledky biochemie a KO
= kontroly v pribéhu 1é€by monitoruji jeji vedlejsi u€inky: zavazna je teratogenita — nejvetsi
téhotenstvi), fenobarbital nékdy vyvolava exantém
= hladina v séru — je kontrolou uzivani 1éku, umoznuje individualni stanoveni davky
*  je-li monoterapie net¢innd — opakujeme stejny postup s jinym lékem
= a7 po dal$im netspéchu 1é¢by (méné nez v 10 %) kombinujeme vice antiepileptik
= 1. epilepticky zachvat obvykle neni divodem pro zahajeni 1é¢by
= ]écba usiluje o plnou QoL, odstranéni vSech zachvatl Casto navozuje nezadouci tinavu a
ospalost
»  primarné generalizovana epilepsie — dospéli: valproat, hydantoinaty, déti (a absence):
ethosuximid
= parcialni zachvaty (+ sekundarné generalizované) — karbamazepin, valproat
= ukonceni 1éEby — zvazujeme nejdiive po 3 letech bez zachvatu pii EEG bez specifickych
EP grafoelementt, pomalu klesame s davkou (riziko rebound fenoménu!)
Antiepileptika délime do 3 generaci podle jejich zavedeni do klin. praxe
1.generace — barbituraty, hydantoinaty, sukcinimidy
2.generace — karbamazepin, valproat, BZD (diazepam)
3.generace — nové selektivni, drahé preparaty (gabapentin, vigabatrin)
estatus epilepticus vyzaduje i.v. diazepam, lorazepam, midazolam
emechanismus @¢inku antiepileptik: blokdda sodikového kanalu (fenytoin, karbamazepin,
lamotrigin), vdapnikového kandlu (ethosuximid), potenciace ucinku GABA (valproat, BZD, barbituraty,
vigabatrin, tiagabin), snizeni Glu excitace (felbamat, lamotrigin)[3]
Rozdéleni antiepileptik
1.Hydantoiny — fenytoin (parc. a tonicko-klon., ne absence)
2 Barbituraty — fenobarbital, primidon (tonicko-klon., ne absence)
3.Sukcinimidy — ethosuximid (absence)
4 Valproat — valproat (vSechny typy)
5.BZD - klonazepam, diazepam, lorazepam (absence, status epilepticus)
6.Iminostilbeny — karbamazepin (parc. a gen., neuralgie n. VV, maniodepres.)
7.Dalsi — lamotrigin, gabapentin, tiagabin, vigabatrin, felbamat, topiramat (rezistentni formy epilepsie)
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o  Chirurgicka lécba
»  zvazovana u farmakorezistentnich epileptiki - u pacientt dochazi k vice nez jednomu
zachvatu za mésic po dobu dvou let pti 16¢bé kombinaci nejméné tiech antiepileptik v
terapeutickych davkach a zachvaty soucasné negativné ovliviiji kvalitu Zivota pacienta
= vsoucasné dobé u kazdého - MRI vysetfeni k vylouceni organické pficiny epilepsie -
nizkostupiiovy gliom, arteriovendzni malformace, kavernom ¢i meziotemporalni skler6za
= vySetfeni - u zvazovani chirurgické lécby pacient musi absolvovat:
o  iktalni a interiktalni EEG vysetfeni;
e strukturalni vySetieni (MRI)
o funkéni vySetifeni (Wada test, PET, SPECT, fMRI)
e psychiatrické a neuropsychologické vysetieni
= Operacni vykon
e pfedni dvoutfetinova temporalni lobektomie s amygdalohipokampektomii (AHE)
(70 %) — rozsah lobektomie je uréen intraoperativni EEG s ohledem na funkéni
kortex, je to zakladni vykon pfi meziotemporalni sklerdze u pacientl s parcialné
komplexnimi zachvaty
e extratemporalni resekce, nejéastéji topektomie (20 %) — podle zachytu
strukturalni topické abnormity na MRI, po temporalni resekci dochazi u 70 %
pacientl k uplné regresi epilepsie, po extratemporalni resekei u 60 % nemocnych
o kalosektomie, hemisferektomie, stimulace n. vagus a mnohocetné subpialni
transsekce (10 %) — indikovany u nefokalnich epileptickych zachvata
diferencialni diagnostika:
o stavy spojené s poruchou védomi: vazovagalni synkopa, srde¢ni arytmie (Adamsiv-Stokestiv
syndrom), migréna, hypokalcémie, amentni stavy, narkolepsie, ortostaticka hypotenze
o jina zachvatovita onemocnéni: neuralgie n. V, Meniersky syndrom
udaj o kiecich (zejm. klonickych) zvySuje podezieni na EP zachvat
o n¢kdy nesnadné odlisit hystericky (psychogenni) zachvat — nemocny se obvykle pfi padu neporani
a svlij pad usmérni, chybi mydriaza s areflexii zornic, nejsou pozitivni irita¢ni pyramidové jevy,
chybi vzestup TK a srde¢ni frekvence, hysterie a EP se ¢asto u nemocného prolind

. POLYRADIKULONEURITIDY A POLYNEUROPATIE AKUTNI A CHRONICKE -
AKUTNiI A CHRONICKE AUTOIMUNITNI NEURITIDY, METABOLICKE A TOXICKE
NEUROPATIE - KLIN. PROJEVY, DIF.DG., EMG, TERAPIE

polyradikuloneuritida — zanétlivé postizeni nervovych kofend s poruSenou hybnosti a citlivosti koncetin
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—  neuropatie = porucha periferniho nervu; mononeuropatie a polyneuropatie

@)
@)
@)

polyneuropatie = mnohocetné postiZeni nervu, pt. diabeticka
mononeuropatie = postiZzeni jednoho nervu (sy. karpalniho tunelu)
mononeuropatia multiplex = viceGetné postizeni jednotlivych nervi, jiné nervy zlstavaji intaktni

POLYNEUROPATIE

difuzni nebo vicecetné systémové postizeni perifernich nervi, které vznikéd pisobenim ruznych endo-, i

exogennich vlivii

—  klinicky obraz

o

o

Senzitivni pfiznaky:
=  postizeni silnych myelinizovanych vlaken — parestezie, hypestezie az anestezie, ztrata pro
dotyk a hlubokeé €iti — propriocepci (pacienti nerozeznavaji textury, maji pocit chtize po
vaté, mechu, chiize je nejista a zhorSuje se vyfazenim zrakové kontroly, napf. za Sera)
= postizeni tenkych nemyelinizovanych vlaken — ztrata rozliSeni pro teplotu a bolest a
bolestivé fenomény: paleni, dysestezie (bolestivy dotek), hyperalgezie (snizeny prah),
hyperpatie (zvySeny prah, po jeho dosazeni je bolest nadmérné vnimana)
motorické ptiznaky: typicky distalni slabost, ale i proximalni pletencova slabost (potize s chiizi do
schodl a s ¢esanim), kiece, fascikulace (viditelné svalové zaskuby)

—  VySetfeni - hypo-, aZ areflexie L5/S2 na DK, pozdé&ji i C5/8, porucha ¢iti pro riizné kvality, typicky miva
puncochovity nebo rukavicovity charakter, senzitivni ataxie a svalova slabost

—  déleni:

@)

@)

@)

@)

dle rozvoje obtizi: akutni/subakutni/chronické

dle patologického procesu: axonalni/demyeliniza¢ni

dle distribuce: symetrické/asymetrické, distalni/proximalni

dle postizeni jednotlivych vlaken: motoricka/senzitivni/autonomni

—  pomocna vySetieni:

@)

o O O O

krevni odbéry: FW, KO, urea, kreatinin, jaterni testy, cholesterol, glykemie, oralni glukbzovy
toleranéni test, bilkovina v séru, elfo bilkovin, kvantitativné imunoglobuliny, hladina vtaminu B
12, folaty, homocystein, hormony $titné zlazy, borrelie

dale zakladni imunologie: RF, antinuklearni faktor, anti DNA, neuronalni protilatky, protilatky
proti gangliosidim

mo¢: glukodza, bilkovina, paraprotein, porfyriny, delta-aminolevulova kyselina

elektromyografie: potvrdi poruchu nervu a rozlisi demyeliniza¢ni a axonalni typ léze

u demyeliniza¢ni léze jde o postizeni myelinové pochvy, coz se projevi poruchou vedeni vzruchu
(zpomalena rychlost vedeni nervem, je prodlouzena F vina, amplituda odpovédi nemusi byt
zménéna, mohou byt pfitomny kondukéni bloky)

u axonalni degenerace (1éze) je vedeni vzruchu neporuseno, dochazi ke ztraté axonti, (objevuji se
denervacni a reinervacni projevy, normalni rychlost vedeni, snizené amplitudy CMAP)

RTG plic

lumbalni punkce

genetické vysetreni

biopsie nervu: nejlépe n.suralis, indikovana u asymetrickych a multifokalnich neuropatii, dile u
vaskulitid, amyloid6zy, multifokalnich demyelinizacnich polyneuropatii, obecné k rozliseni mezi
zanétlivym nebo nezanétlivym postizenim nervu; u hereditarnich polyneuropatii

—  50% polyneuropatii je diabetické ¢i alkoholické etiologie

—  polyneuropatie akutni (dny, tydny) - porfyrie, sy de Guillain-Barré, lymska boreliosa

—  polyneuropatie subakutni (tydny, mésice) - navozené alkoholem, 1éky, diabetické neuropatie

— polyneuropatie chronické (mésice, roky) - paraneoplastické
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polyradikuloneuritida, Guillainiiv-Barréiiv syndrom (GBS) (AIDP)
o akutni, multifokalni zanétlivé demyelinizaéni postizeni nervii a mi$nich kofent
o etiologie:
= v 60% 24 tydny ptedchazi hore¢naty infekt HCD, gastroenteritida — nej¢. Campylobacter
jejuni, CMV, EBV, VZV, Mycoplasma, o¢kovani, operace
*  autoimunni — primarn¢ je napadena myelinova pochva perifernich nervti (nékdy primarné
postiZeni pouze axonu — U infekce C. jejuni)
o Klinicky obraz:
= svalova slabost — rychle se rozvijejici (hodiny az dny), relativné symetricka, periferni
paréza; obvykle postupuje ascendentné na trup a HKK (ale DKK byvaji vice postizené),
mohou byt postizené dechové a bulbarni svaly
= poruchy ¢iti — akralni, Casté, ale ne prili§ tézké, spis parestezie, dysestezie,
puncochovitého ¢i rukavicovitého charakteru, mohou i n€kolik dnii pfedchazet slabosti
e CAVE poruchy ¢iti nikdy nejsou proporcionalni ke svalové slabosti
= pacient je afebrilni!
= bolesti — téméf pravidlem jsou intenzivni myalgie, atralgie, dorsalgie
= arefelxie — zejména distalné L2/S2, svalova hypotonie

= progrese obtizi mlize trvat 2—4 tydny, nasleduje faze platd, s rizné zavaznym motorickym
deficitem a s rychle nastupujicimi atrofiemi (klinicky obraz zna¢né variabilni!), vice
proximalng bilateralni (zpravidla kvadrupostizeni, i trup)

o CAVE pokud postizeny dechové svaly a branice — respiraéni insuficience, pokud
hlavové nervy, jedna se nejcastéji o diplegii facialis (ta mtize byt i dominantnim
priznakem s minimalnim nalezem na DKK)

e nasleduje faze klinického zlepSovani (6—12mésictl), zalezi na tizi postiZzeni

= dysautonomie — arytmie, hypertenze, posturalni hypotenze, ataky profuzniho
poceni, nebyva porucha sfinkterti

= respiraéni insuficience — 60 % pacientl potiebuje JIP lizko, z toho vice neZ polovina
dechovou podporu

o lezici mize byt bez obtiZi, s dobrou saturaci a eupnoe i pti VC 800 ml, ale s
minimalni dechovou reservou, neni schopen fadné odkaslat, ma dysfunkci
polykacich svalli a hrozi aspirace

o  Subtypy Guillan Barré syndromu
= Millertv-FisherGv syndrom — oftalmoplegie, areflexie, ataxie a positivita IgG protilatek
proti gangliosidu
= axondlni varianty — akutni motoricka (AMN) a akutni motoricko sensoricka neuropatie
(AMSAN), akutni pandysautonomie
o terapie
= dokonala oSetfovatelska a Casto intenzivisticka péce, asto s nutnosti podptrné nebo
fizené ventilace, pti dysfagii vyziva nazogastrickou sondou, hospitalizovan na JIP
= efekt dvou typll imunoterapie, které mohou ovlivnit pribéh GBS: plazmaferézy a
intravenozniho imunoglobulinu (IVIG)
= s lécbou tieba zacit vzdy co nejdiive, pfedevsim u tézSich forem, kdy nemocny neni
schopen samostatné chiize (stupen 3 podle kvantifikace) nebo mé obdobny neurologicky
deficit a u stavu se zietelnou progresi
= vzhledem k jednodussi aplikaci a men§im rizikiim a vedlej$im u¢inkim se preferuje jako
prvni volna pouziti IVIG

e jednoznaéné preferenéni pouziti IVIG je u typu AMAN. IVIG se podava v
celkové davcee 2 g/kg, bud’ po dobu 5 dnt1 0,4 g/kg/d ¢i 2 dny 1 g/kg/d

o Vvuvahu bereme i rizikové faktory, které predikuji horsi prognézu - vék nad 40 let, rychly zacatek a
tézka progrese (stupeni 4 béhem prvniho tydne), asistovana ventilace, tézka redukce amplitudy
distalniho CM AP, znamky axonalni degenerace, priujem — prikkaz infekce, Campylobacter jejuni,
absence 1écby IVIG nebo plazmaferézou
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—  Chronicka zanétliva demyelinizacni polyneuropatie (CIDP)

@)
@)

chronicky priibéh
v likvorologickém vySetieni - proteinocytologicka disociace, na EMG multifokalni demyelinizaéni
postizeni nervil a mi$nich kotfent
KO: spiSe symetricka, proximalni a/nebo distalni slabost HKK ¢i DKK, nebyvaji atrofie, Gasté jsou
vyrazné senzitivni obtize
nemoc progreduje postupné, 1/3 ptipadi ma charakter recidivujici s relapsy a remisemi
terapie - pti rychlé progresi ¢i potizich s lokomoci
* inicialni terapie je IVIG (0,4 g/kg 5 dni, obvykle vyzaduje bolusové podavani v
Sestitydennich intervalech), ¢i PF (2-3x tydn¢€ po dobu 6 tydnt), ¢i 1ze podat karu
kortikoidli (60-80 mg denné po dobu dvou mésict, pak postupné klesani tak o 10
mg/mésic)
= chronicka 1écba je zpravidla dlouhodoba, nizkymi ddvkami kortikoid nebo bolusové
podavani IVIG (zpravidla 1x mési¢n¢)

—  multifokdlni motorickd neuropatie (MMN)

@)
@)

Vzacné, pomalu progredujici onemocnéni (roky), vyskytujici se ¢astéji u muzt

KO: svalova slabost a atrofie v distribuci jednotlivych perifernich nervii hlavné HK (nejdiive byva
postiZen n. radialis, kdy napf. vazne extenze jen jednoho prstu nebo jen v zapésti, nebo n.
medianus, ulnaris, peroneus a musculocutaneus)

na EMG je demyeliniza¢ni typ 1éze s perzistujicim blokem vedeni a to i mimo mista obvyklych
kompresi u uzinovych syndromi

asi 50 % ma pozitivni protilatky proti GM1 gangliosidu

TH: dobra je odpovéd na vysoké davky IVIG ¢i cyklofosfamidu (kortikoidy i PF jsou netGi¢inné)
onemocnéni pripomina periferni formu ALS (ob& nemoci maji i fascikulace a kiece), ale je na
rozdil od ALS dobte 1éCitelné

— alkoholicko-karencéni polyneuropatie

o

polyneuropatie axonalni senzoricko-motoricka, se subakutnim rozvojem, vyskytuje se U 20 %
chronickych alkoholikd
etiologicky jde o nutriéni a vitaminovou karenci (hlavné B1 thiamin)
KO: postizeni byva symetrické, se senzitivnim a motorickym deficitem akralné na DKK, pozdégji se
objevuje stepaz, senzitivni ataxie
terapie: abstinence, nutrice, vyss§i davky B1 (Iépe i.m. v 10denni ktie), na pozitivni senzitivni
priznaky carbamazepin ¢i gabapentin

= abstinenci Ize kontrolovat dle GMT, CDT (karbohydratdeficietni transferin)

—  polyneuropatie p¥i diabetes mellitus

@)
@)

zpusobend metabolicko-ischemickymi pficinami, trpi ji asi 50 % diabetikt
chronickd distalni symetricka polyneuropatie
»  nejcastéjsi, prevazuje senzitivni postizeni nad motorickym
= postizeny jsou nejprve DKK, pak i HKK, typicky s akralnim vzorcem, pii¢emz typ
senzitivniho postiZzeni zavisi na typu postizenych vlaken
= nejcastéji se jedna o silna vlakna s ndlezem nebolestivych parestezii, poruchou vibraéniho
¢itd, polohocitu a pohybocitu, lehkou poruchou taktilniho ¢iti, se snizenymi reflexy
»  motorické postiZzeni je méné Casté, pokud se objevi, tak v peronealni svalové skupiné,
oslabena je pak dorzalni flexe a vazne chilize po patach
pii dekompenzovaném DM se mohou vyskytnout reverzibilni rychle nastupujici senzitivni
priznaky, které po dosazeni normoglykémie ustupuji
pti déletrvajici dekompenzaci vznika akutni bolestiva neuropatie, s relativné rychlym zacatkem,
doprovazena vahovym ubytkem a palCivymi, pfevazné no¢nimi bolestmi
pro poruchu je typicka kontaktni hyperestezie kuize, pacientim vadi odévy
na rozdil od distalni senzitivni neuropatie poucha ¢iti progreduje na celych DKK
pfi objektivnim vySetfeni se nachazi jen maly senzitivni deficit
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dal§im ¢astym postizenim jsou kranidlni neuropatie, typické je postizeni II1., IV. a IV. hlavového
nervu (s uSetfenim zornice), které se zpravidla do n€kolika mésicii upravi
izolované neuropatie na koncetindch - v misté obvyklych kompresi a tizinovych syndromt
(periferni nervy diabetikti jsou ke kompresi vice nachylné)
proximalni diabeticka amyotrofie - je vzdy asymetricka, jedno-/oboustranna, silné bolestiva, za¢ina
paléivymi bolestmi v oblasti ky¢le a stehna
= dochazi k rychlému rozvoji atrofii (dny a tydny) a slabosti (svaly lumbalniho pletence,
iliopsoas a stehenni svaly)
= Stav je sice reverzibilni, ale uprava velmi postupna a pomala
terapie: normalizace glykémie, ptisun vitamini (Milgamma kura 10 inj.i.m 2% roéng), kyselina
thioctova (Thioctacid) — infuze s denni davkou 600 mg 2—3 tydny, pak tbl 1x1 po dobu tii mésich
= v tézkych piipadech inzulinoterapie

—  Neuropatie pii lymeské borrelioze

o

o O O O

ve stadiu 2 (diseminované infekce) se objevuji kranidlni mononeuritidy, a to nejcastéji paréza n.
VII, ktera byva oboustranna

asymetrické bolestivé (poly)radikuloneuritidy (hlavné v hrudni oblasti pfipominajici interkostalni
neuralgie), plexitidy ¢i viceetné mononeuritidy a radikulitidy

vzacnéji obraz podobny GBS

likvor — desitky az stovky mononukleart, lehce vys$$i bilkovina

diagnostika: LP a serologie boreliozy (IgM Elisa a WB, PCR a elektr. mikroskopie)

terapie: ATB ceftriaxon (Rocefin, Lendacin, Taxcef) v davce 2 g denné po dobu 14-21 dnu,
nasledované 14-21 denni p.o. ATB lécbou

— Neuropatie p¥i monoklondlni gamapatii

@)

muze byt demyeliniza¢ni ¢i axonalni, vyskytuje se v ramci malignit (mnohotného myelomu,
Waldenstromovy makroglobulinemie, POEMS)

Castéji pii MGUS (monoclonal gammapathy of undetermined significance) spojené s
imunoglobulinovymi subtypy IgG, IgA a IgM

tato se klinicky nelisi od CIDP bez monoklonalni gamapatie, stejné dobie odpovida na
imunosupresivni terapii

e

specialni terapii

— Neuropatie p¥i vaskulitidach

@)

zpravidla axonalni typ neuropatie nachazime u vaskulitid velmi ¢asto (polyarteritis nodosa, Churg-
Strauss sy, Wegenerova granulomatéza ¢i systémové onemocnéni pojiva — napi. SLE)

ve formé viceCetnych mononeuropatii, mononeuritis multiplex (v 60 %) ¢i generalizované
symetrické polyneuropatie

v diagnostice se uplatni i biopsie n. suralis

u vaskulitid jsou Casto postizena tenka vlakna, které EMG dobfte nezachyti, proto se k potvrzeni
diagnozy provadi kozni biospie

— hereditirni polyneuropatie

o

Charcot-Marie-Tooth je heterogenni skupina dédi¢nych pomalu progredujicich onemocnéni
perifernich nervi, nejcastéji AD dédi¢né, varianty axonalni i demyelinizacni

vyskyt v populaci je 1:2500 (1)

pacienti maji senzitivni i motorické postizeni — distalni svalovou slabost a atrofii (nejprve postihuje
drobné svaly nohy a vznika pes cavus, zkracuje se Achillova §lacha, pozdéji se §iii na ruce),
poruchu ¢iti, areflexii, chiize ma typicky charakter stepaze

diagnostika je elektromyograficka, geneticka

terapie: vitaminoterapie, rehabilitace; dilezité je genetické poradenstvi.
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10.NERVOSVALOVA ONEMOCNEN]{ - MYOPATIE, MYASTENIE, MYOTONIE,
MYOSITIS, AMYOTROFICKA LATERALNI SKLEROZA, KLINIKA, EMG NALEZY

— klasifikace: déleni dle lokalizace
o postiZeni periferniho nervového systému (PNS):
»  fokalni: Postizeni perifernich nervii (mononeuropatie)
Postizeni kranidlnich nerv
Postizeni kofeni (radikulopatie)
Postizeni plext (plexopatie)
VicecCetna mononeuropatie (mononeuropatia multiplex)
= difizni: polyneuropatie
" onemocnéni motorického neuronu
o postiZeni nervosvalového pienosu
o postiZeni kosterniho svalstva (myopatie)
— dal$im klasifika¢nim kritériem je:
o etiologie
o prubeh (akutni, subakutni, chronicky)
o klinicka charakteristika (napf. bolestivé a nebolestivé neuropatie)
o  subtyp postizenych nervovych vlaken (motoricka, senzitivni, autonomni)
A) POSTIZEN{ PERIFERNIHO NERVOSVALOVEHO SYSTEMU (PNS) - fokélni a diftzni viz ot &.9

A3) ONEMOCNENI MOTORICKEHO NEURONU

— skupina progresivnich neurodegenerativnich onemocnéni
— etiologie neobjasnéna
—  systémové postizeni motorickych neuronti ( perifernich i centralnich)
—  Setfi extraokularni a sfinkterové svalstvo
—  kognitivni funkce, autonomni a sensitivni systém nejsou postizeny
—  formy:
o amyotroficka lateralni skleréza (ALS): je nejcastéjsi formou (asi 65 % ptipadn);
o progresivni bulbarni (pfipadné i pseudobulbarni) paralyza: piedstavuje 25 % piipada
o progresivni (spinalni) svalova atrofie (PMA): s pouze perifernim postizenim piedstavuje 8 %
pripadi
o primarni laterilni skler6za (PLS): s pouze centralnim postizenim pfedstavuje asi 2 % piipadt

AMYOTROFICKA LATERALN{ SKLEROZA
—  progresivni neurodegenerativni onemocnéni, ztrata motoneuronti mozkovych i mi$nich
—  vyskyt cca 4-6:100 000
— typicky zacatek cca 6 — 7 dekada (v mladsim véku u familiarni ALS (5-10 % ptipadi), u které se prokazala
fada genovych mutaci, napf. genu pro superoxid dismutazu 1)
—  progresivni prubéeh bez remisi
— etiologie: neznama - excitacni toxiny (glutamat), oxidaéni stres, prozanétlivé cytokiny, genetické vlivy
— apoptdza motorickych neuront
—  klinika:
o zacina fokalnim poskozenim specifické skupiny svall (nejcastéji koncetiny a vice horni — drobné
svaly ruky ( atrofie thenaru, mm. lumbricales)
oV uvodu onemocnéni mohou dominovat pfiznaky postizeni periferniho motoneuronu (chabé parézy
se svalovou atrofii, fascikulacemi, hypotonii, hypo- az areflexii);
nebo postiZeni centralniho motoneuronu (spastické pyramidové jevy, hyperreflexie, spasticita),
Vv rozvinutém stadiu je vSak charakteristicky obraz smisené obrny
o poskozeni pievazuje distaln€ a jednostranné nebo asymetricky
postupné symetrické a generalizované
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O O O 0O O O O

o

bulbarni zacatek byva asi ve 20-30 % piipadul, prvnimi pfiznaky jsou dysartrie, dysfonie a
dysfagie;

Casté jsou i crampi (svalové kieCe), které mohou piedchazet ostatni piiznaky i o nékolik mésict
smisena paréza HK a DK, svalové hypotrofie

hyperreflexie, iritacni pyramidové piiznaky X hypotonie, hypotrofie, fascikulace

Citi neporuSeno

unava, fascikulace

u 20-30% pacientt pseudobulbarni syndrom

ubytek hmotnosti je zptisoben jednak svalovymi atrofiemi, jednak zhorSenim kalorického pfijmu
v dusledku dysfagie

— diagnostika:

@)
@)

— terapie:
@)

O O O O O

klinické vysetteni
EMG - ztrata motorickych jednotek, projevy denervace (rokazuje znamky akutni az subakutni
axonalni motorické neuropatie i subklinicky
postizeni centralniho motoneuronu je mozné objektivizovat pomoci motorickych evokovanych
potencialti technikou transkranialni magnetické stimulace
Diagnosticka kritéria ALS:
Pozitivni (co ma byt ptitomno):
o postiZzeni periferniho motoneuronu (klinicky, elektrofyziologicky, event. i
neuropatologicky)
o postizeni centralniho motoneuronu (klinicky)
o progrese symptomatiky
Negativni:
o nejsou pritomny elektrofyziologické, zobrazovaci (CT, MR) nebo patologické
znamky jiné choroby, které by mohly dany proces vysvétlit
o mezi negativni projevy patii také nepritomnost sfinkterovych poruch, poruch o¢nich
pohybti a kognitivniho deficitu

kauzalni terapie neni znama, pouze symptomaticka

Riluzol (antagonista glutamatu) - prodlouzeni pieziti o 2 mésice; neuroprotektivum
analgetika, antidepresiva, uméla ventilace

Dulezita je psychologicka podpora, symptomaticka 1é¢ba

Pti poruse polykani se zavadi gastrostomie

Terminalni komplikaci je obvykle respiracni selhdni, na kterém se kromé slabosti ventila¢nich
svalil podili i interkurentni respiracni infekce a moznost aspirace.

—  preziti 2-4,5 roku pfi¢ina smrti: ochrnuti dychacich svalt, bulbarni syndrom s aspiraci

SPINALNI MUSKULARNIi ATROFIE

— onemocnéni motoneuronu
— AR dédicna

- lypy:

infantilni - floppy baby, lezi a nesedi, smrt do 3 let

se zacCatkem do 18. mésicl - nestoji, nechodi, intelekt normalni

juvenilni - manifestace v détstvi nebo kolem puberty, slabost HK a DK; kon¢i na invalidnim
voziku, zkraceni pieziti (respiracni insuficience)

adultni - variabilni pribéh

NEUROPATIE - viz otazka ¢. 9
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B) POSTIZENI NEUROSVALOVEHO PRENOSU

rozdélujeme na 2 zakladni skupiny
o  postizeni struktur presynaptické ¢asti junkce
*  Lambertiv-Eatoniv myastenicky syndrom s poruchou v oblasti napétové tizenych
kalciovych kanali
»  botulismus: zde hraje hlavni roli zablokovani kalciem indukované exostozy
o postsynaptické poruchy
*  myastenia gravis s protilaitkami namifenymi proti acetylcholinovému receptoru

LAMBERTUV- EATONUV MYASTENICKY SYDROM ( LEMS)

presynapticky lokalizovana porucha nervosvalového ptenosu
podminénd autoimunitnim procesem
jsou detekovatelné autoprotilatky typu 1gG proti napétové fizenym kalciovym kanaliim (VGCC) axolemy
axonovych terminal perifernich motoneuronti. Jde o protilatky typu P/Q, méné Casto N, a to u 98 %
paraneoplastickych forem a 90 % neparaneoplastickych forem
Formy:

1. Paraneoplasticka forma piedstavuje asi 60 % piipadi a je ve vétsing piipadd asociovana

s malobunécnym karcinomem plic (LEMS se vyskytuje u 3 % ptipada této Casté malignity

2. Idiopaticka forma tvoti 40 % piipadi
Klinicky obraz:

o inicidlnim a dominantnim ptiznakem je slabost - nej¢astéji jsou postiZzeny proximalni svaly dolnich
koncetin, nasledované proximalnimi svaly hornich koncetin a méné Casto svaly zasobenymi
hlavovymi nervy
Castecnd oboustranna ptoza
byva i slabost kréniho (30 %) a bulbarniho svalstva (dysartrie, dysfagie)
respiracni svaly jsou postizeny v 15 %, vzacné jde o postizeni t¢zkého stupné

O O O O

unavnost je pfitomna u 1/3 pacientt
o paréza se mize zlep$it pti kratké aktivaci svalu; zhorsSit pti déletrvajici kontrakei

Diagnostika: pro diagnozu jsou vyznamné elektrofyziologické nalezy prokazujici presynaptickou poruchu

nervosvalového prenosu:

1. abnormalné nizké amplitudy sumacéniho svalového akéniho potencialu (CMAP)

2. typicky inkrement (vzestup) amplitudy CMAP pti vysokofrekvenéni stimulaci (30-50 Hz) nebo po
kratké (10-15 s. trvajici) izometrické kontrakei o vice nez 100 %;

3. dekrement (pokles) amplitudy CMAP pii nizkofrekvenéni stimulaci (2-3 Hz)

4. abnormalni nervosvalovy jiter s blokovanim b&hem vysetfeni ,,single fibre“ EMG

Lécba: je obdobna jako u MG: symptomaticka 1écba inhibitory acetylcholinesterazy a

nespecificka imunosuprese

Progndza: u paraneoplastické formy je dana zakladnim onemocnénim, u neparaneoplastické formy je

ptizniva

MYASTENIA GRAVIS

onemocnéni nervosvalové ploténky
patogeneze: autoimunitni onemocnéni tvorba protilatek proti Ach receptoru na nervosvalové ploténce -
snizeni poctu receptort
prevalence 8-15:100 000, terapie v myastenickych centrech
vznikd v détském veku, dva vrcholy vyskytu - kolem 20-40 let (vice Zeny) a kolem 60 let (vice muZi)
klinika:

= svalova slabost — svalstvo extraokuldrni, faciobulbarni, koncetinové (pletence), ventila¢ni

= dysfagie, dysartrie, nasolalie

= kolisani symptomu - horsi vecer, po namaze; po oddechu se zlepsi
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= Unavnost: zvyraznéni po svalové zatéZi, Casto v tadu sekund; lze prokazat fadou klinickych testi:
= Seemaniv test: objeveni nebo zvyraznéni dysartrie a/nebo dysfonie béhem feci nebo
pocitani
=  Simpsoniiv test: objeveni nebo zvyraznéni ptozy pii pohledu vzhiru
= Gorelickiv test: objeveni nebo zvyraznéni ptdzy pii pasivni elevaci druhostranného
horniho vicka
= tendence k progresi a generalizaci
* myastenicka krize - Zivot ohrozujici stav
=  seropozitivni myastenie: 80-88 % nemocnych ma piitomny v krvi cirkulujici IgG
protilatky proti alfa podjednotce acetylcholinového receptoru (AChR)
» asociovana s chorobami thymu ( thymom nebo hyperplazie)
» asi polovina ACHR seronegativnich nemocnych ma ptitomny IgG protilatky proti svalové
specifické tyrozin-kinaze (MuSK protilatky)
= okulérni (okulobulbarni x generalizovana forma
* myastenicka krize : postiZzeni ventila¢niho svalstva ( provokace infektem ¢i medikaci —celkovka,
myorelaxans, BDZ, aminoglykosidy, betablokatory, Ca blokatory, MG, botulotoxin, chinidin
diagndza:
» Kklinika a anamnéza, vySetieni - Seemanova zkouska, po¢itani, ptitazeni brady na hrudnik a drZet
=  EMG - opakovana stimulace - dekrement; normalni rychlost vedeni
= sérové protilatky proti Ach receptoru, u negativnich verze s protilatkami proti MUSK - svalova
proteinkinaza
= vzdy CT ¢i MR mediastina kvali thymomu
terapie:
= 1 lehkych periferni inhibitory AchE - zlepSeni nervosvalového pfenosu: piridostigmin, neostigmin,
physostigmin - dlouhodobé peroralni, i.m. pied jidlem; i jako terapeuticky test
= zavaznéjsi i imunosuprese ( kortikosteroidy, azathioprin, cyklosporin, myklofenolat mofetil,
methotrexat, cyklofosfamid)
= thymektomie - u 10-15% asociace s thymomem
= nesmim podat n€které 1éky: hoi¢ik, néktera ATB, celkovka, myorelaxans, BDZ, aminoglykosidy,
betablokatory, Ca blokatory, MG, botulotoxin, chinidin...
»  pro zvladnuti krize plazmaferéza ¢i lidsky imunoglobulin

C) POSTIZENI KOSTERNIHO SVALSTVA = MYOPATIE

primarni postizeni kosterniho pii¢né pruhovaného svalstva
zakladni strukturalni a funkéni jednotkou je pficné pruhované svalové vlakno
klinicky obraz: pro myopatii je typické izolované motorické postizeni
motorické symptomy je mozno rozdélit na ,,negativni* (slabost, tnavnost) a ,,pozitivni“ (myotonie,
kontraktury, myalgie, svalové kiece)
svalova slabost nevyznamng;jsi
u dystrofii je pfi¢inou degenerace a ztrata svalovych vlaken ( genetika- stavebni proteiny sarkolemy napi:
u dystrofinopatii jde o uplné nebo ¢asteéné chybéni dystrofinu (Duchenneova a Beckerova forma svalové
dystrofie)
u metabolickych polymyopatii se pfedpoklada selhani energetické produkce
charakteristicka distribuce paréz - nikdy nepostihuji v§echny svaly
hyperlordéza bederni pateie
Gowersovo znameni - myopaticky Splh - pfi vstavani z diepu $plhd po vlastnich DK
kachni chtize, problémy s elevaci HK
sval: hypotrofie nebo pseudohypertrofie
vzéacné bolesti, krampy (nocni kiece lytek)
diagnoéza:
= anamnéza a klinicky obraz
= neurologické vySetfeni, svalovy test
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* pomocna vysetfeni: EMG, svalové enzymy, biopsie svalu, genetické vysetieni, spirometrie

—  klasifikace:

= geneticky podminéné myopatie

svalové dystrofie - porucha svalového metabolismu, hlavné proteinového - postupny
rozvoj degenerativnich zmén, destrukce svalovych vldken

e Duchenntv typ, Beckertiv typ, pletencovy typ, fascioskapularni dystrofie...
kongenitalni myopatie - floppy baby - uz od narozeni, vét§inou neprogresivni
myotonické poruchy
glykogenopatie a dalsi metabolické poruchy
mitochondrialni poruchy
mohou se projevit kdykoliv

= ziskané - zanétlivé, metabolické, endokrinni, indukované Iéky a toxiny

projevuji se od 3 dekady

= pletencové - zanétlivé myopatie, pletencové a facioskapulohumeralni svalové dystrofie

= distalni - distalni predilekce postizeni je vzacna

—  hereditarni

= Duchennova myopatie

nejcastéjsi typ. 1:3 500 novorozenct; vyhradné muzské pohlavi (XR)
postizeni dystrofinu
manifestace 3-5 let, 9-11 let ztrata chlize, smrt na respira¢ni selhani ve 3. dekadé

*  Myotonicka dystrofie (MD)

svalové dystrofie (jde o nejéastéjsi formu svalové dystrofie u dospélych) a soucasné mezi
poruchy drazdivosti svalové membrany (myotonie) podminéné poruchou iontovych
kanald — kanalopatii
Incidence onemocnéni je 12,5/100 000/rok, vyskytuje se ptevazné v Evropé
etiologie: mutace genu MD1, forma MD2 je povazovana za mén¢ Castou; AD
gen klasické formy (MD1) je lokalizovan na stejnojmenném lokusu 19q13.3.expanze
trinukleotidovych repetici cytosin-thymin-guanin (CTG) lokalizovanych v 3°
nepiepisované oblasti genu
myotonicka dystrofie 2. typu (MD?2) je zptisobena expanzi ¢tvetice nukleotidl v genu
ZNF9 (“zinc-finger protein 9”) na 3. chromozomu (3q21)
ti zakladni klinické subtypy MD1:
e kongenitalni: manifestujici se mentalni retardaci a hypotonii po narozeni a
zpomalenim psychomotorického vyvoje
e Kklasicky: manifestujici se od narozeni do 40 let véku zejména myotonii a
svalovou slabosti postihujici zejména svaly mimické, piedlokti a extenzory nohy
e mirna forma: S manifestaci po 40. roce zivota, kde hlavnim symptomem je
predéasna katarakta a obvykle mirna myopatie
klinicky obraz:
o U klasické formy se za¢atkem v dospélosti dominuji neuromuskularni
ptiznaky: myotonie, svalova slabost a atrofie
e myotonie vede K obtizim charakteru svalové ztuhlosti, ktera se opakovanim
pohybu mirni. Lze ji demonstrovat pii sevieni ruky do pésti
e svalova slabost a atrofie jsou pfiznaky, které vedou k nejvétsimu funkénimu
omezeni. Nejvice jsou vyjadfeny na kranialnim svalstvu: byva ptoza, slabost
mimického i zvykaciho svalstva (typicky je postizen m. temporalis) a svalstva
mekkého patra, vedouci k hyperrinofonii a pfipadné aspiraci.
e dalsimi postizenymi svaly jsou typicky m. sternocleidomastoideus, flexory ruky a
prsti ruky a extenzory nohy
e typicka je fyziognomie obliceje s ptozou, frontalni plesatosti, izkym oblicejem,
atrofii m. temporalis a mélo vyvinutou bradou
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o katarakta (az u 90 % nemocnych), encefalopatie (povahové zmény, kognitivni
deficit), kardiomyopatie, sterilita, diabetes mellitus, GIT obtize
e U MD2 dominuje klinicky slabost pletencového svalstva dolnich koncetin s rtizné
vyjadfenou myotonii, nepiesné lokalizované bolesti, katarakta a encefalopatie
e diagndza je zalozena na:
e  klinické manifestaci svalovych pfiznakil a mimosvalovych ptiznakt
e  EMG detekci elektrofyziologickych znamek myotonie
e piimé molekularni diagnostice (u MD1 a MD2)
e terapie a progndza: kauzalni 1écba neni znama
e sklasickou formou se zacatkem v dospélosti umiraji kolem 60. let véku(
pneumonie a srde¢ni arytmie)
e monitorace poruch srde¢niho rytmu ,véasné zavedeni pacemakeru, monitorace
respiracnich funkci, kataraktu Ize 1é¢it vyménou cocky
»  Facioskapulohumeralni dystrofie (FSHMD)
o ctiologie:
e delece v tandemovém opakovani telomerické oblasti 4q35norma 10-100
tandemovych opakovani U FSHMD toméné nez 9, ale vice nez 0.
e Cim vétsi je delece, tim t&3i obraz choroby a ¢asnéjsi manifestace.
e  Mechanismus vzniku myopatie neni znam. Tato oblast totiz neexprimuje zadné
geny
e autozomaln¢ dominantni familiarni vyskyt, sporadické mutace
e prevalence: 1-4/100 000
e  klinicky obraz:
e pozdnim détstvi nebo adolescenci
e postup choroby je kraniokaudalni: nejprve je postizena mimicka muskulatura,
snizenou mimika, neschopnosti piskat, htite doviraji o¢i pacienti spi
S pootevienyma o¢ima
o potom pletenec ramenni (odstavajici lopatky a potize s elevaci hornich
konéetin), abdominalni svalstvo, nakonec dolni koncetiny
e  (Casto asymetrické s pfevahou na motoricky dominantni koncetiné.
e udetfeny bulbarni, extraokularni a respiraéni svaly, stejné jako m. deltoideus.
Slabost peronealni svalové skupiny (skapuloperonealni forma) vede ke kohouti
chtizi
e retinalni vaskulopatie aZ u poloviny nemocnych
e hluchota
e extramuskularni poruchy nejsou v pfimé umeéte k tizi myopatie
e mentalni retardace spolu s epilepsii jsou spojeny s Sirokymi delecemi
e kardiomyopatie se u FSHMD nevyskytuje
e progndza: -pomalé progrese, neomezuje délku zivota
ziskané myopatie
= Polymyozitida/dermatomyozitida (PM/DM)
e zanétliva myopatie, autoimunitni etiopatogeneze, vzacné
e incidence: 1:100.000/rok
e  PM postihuje ¢astéji dospelé obvykle nad 18 let
e DM se vyskytuje v kazdém véku veetné détského (juvenilni DM)
o ctiologie:
e  PM je vysledkem piimé bunééné cytotoxicity zprostiedkované senzitizovanymi
CD8+ lymfocyty, které infiltruji svalova vlakna a indukuji jejich nekrozu
e DM je vysledkem humoralniho procesu namifeného proti komponentam endotelii
endomysialnich kapilar a malych cév, jde tedy
0 humoralné podminénou mikroangiopatii
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e klinicky obraz:

e je typicky subakutni rozvoj pfevazné proximalni symetrické koncetinové
svalové slabosti

e oslabeny flexory hlavy a polykaci svalstvo, mimicka slabost je mirna ¢&i chybi,
okohybné a mimické svaly jsou nepostizeny

e svalové bolesti

e svalové atrofie jsou vzacné, reflexy a citlivost jsou neporuseny

e myokard je postiZzen az u 1/3 nemocnych s PM; myokarditida a perikarditida se
muze komplikovat arytmii v disledku pfevodni poruchy ¢i srdecnim selhanim

e  klasickym koZnim projevem DM je:

o cervenofialovy heliotropni periorbitalni exantém s edémem

o typické jsou i nacervenalé, vyvysené, Supinaté 1éze na extenzorové plose
proximalnich a distalnich interfalangeélnich kloubii (Gottronovo
znameni)

o Cerveny plochy exantém byva na krku a ptedni plose hrudniku (V
znameni), ramenech a horni ¢asti zad (Salovy ptiznak — ,,shawl sign®),
nad lokty, koleny a kotniky

o diagnodza:
e klinicka manifestace pletencové svalové slabosti
o charakteristicky histopatologicky nalez pii svalové biopsii
e u DM na charakteristické kozni zmény
e mezi pomocné nalezy patii zvySeni kreatinkinazy v séru dosahujici az 50ti
nasobku a EMG nalez, ktery u vétSiny nemocnych prokazuje nespecifické
»~myopatické* zmény
e |écba: kortikosteroidy, v kombinaci s imunosupresi (azathioprin, cyklosporin,
methotrexat, cyklofosfamid), ktera snizila mortalitu na 10 % u PM a <3 % u DM.

MYOTONICKE SYNDROMY

porucha iontovych kanala

perzistujici svalova kontrakce a zpomaleni dekontrakce pii volnim pohybu (myotonicka reakce) nebo pfi
mechanickém podrazdéni (mechanicka myotonie)

zmirnéni pii opakovanych pohybech

MYOSITIDY

zanétlivé myopatie, nejCastéji na autoimunitnim podkladé

subakutni vyvoj, progreduji, kolisani stavu

bolest svald v klidu i na pohmat, nékdy s enantémem

polymyositida (svalové vlakno), dermatomyositida (angiopatie)

klinika: svalova slabost, myopaticky syndrom, vice na DK, bolestivé tuhé svaly, postupné atrofie, postupné
dysfagie, slabost $ijového svalstva, dechové obtize, kozni enantém

laboratof: zvysSeni hladiny svalovych enzymi, myoglobinu; i myoglobinurie

terapie: kortikoidy + cytostatika, pfipadné plazmaferéza, IVIG

11.ROZTROUSENA SKLEROZA MOZKOMIiSNI A DALSI DEMYELINIZACNI A

AUTOIMUNITNI ONEMOCNENI CNS - KLINICKE PROJEVY, DG. A DIF. DG.,

LIKVOROVE A ZOBRAZOVACI NALEZY, TERAPIE, KOMPLIKACE

ROZTROUSENA SKLEROZA (RS)

autoimunitni onemocnéni postihujici myelin a nervova vlakna CNS
nejcastéjsi neurologické onemocnéni ve vékové skuping 20-40 let
o Castgjiuzen (2:1)
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o prevalence 150-200:100 000
etiologie:
o genetické vlivy - indoevropska rasa, polygenni onemocnéni, HLA
o vngjsi vlivy - EBV, vitamin D, koufeni, koufeni
o multifaktorialni
autoagresivni bunky, které se vymkly kontrole — hlavné T-lymfocyty proti antigeniim centralniho myelinu
(oligodendrocyty)
prechazi pres hematoencefalickou bariéru
autoimunitni onemocnéni CNS - autoimunitni zanét sméfovany na antigeny myelinu
o zanétlivé lozisko - plaka - demyelinizace, neurodegenerace
o Dblokada vedeni nervovym vlaknem — vznik neurologickych ptiznakt
mize dojit k:
1. obnoveni pomalejsiho vedeni nervovym vlaknem rozmisténim sodikovych napétovych kanalt po celé
délce vlakna (tedy nejen v Ranvierovych zafezech)
2. remyelinizaci, ktera vSak vzdy znamena ve vysledku méné kvalitni myelin
3. nejzavaznéjsi disledek demyelinizace je trvalé poskozeni nervového vldkna samotného
zakladni formy podle pribéhu:

kterakoliv oblast CNS (i n. II.) — rozmanité ptiznaky
o relaps-remitentni forma - pocate¢ni faze u vétSiny pacientl
o relaps = ataka -nov¢ vznikly neurologicky ptiznak, ktery trva pfes 24 hodin a neni jen
zhorSenim pfi soucasné infekci s febriliemi
e proloZzené remisi - kompletni nebo ¢aste¢na s pretrvavajicim neurologickym deficitem
e  spoustéc ataky: aktivace imunitniho systému - infekce, hormondlni zmény v poporodnim
obdobi (prozanétlivy efekt prolaktinu), o¢kovani, psychciké vypéti
e ccau 3% pacientli rychle progreduje mezi relapsy - agresivni (maligni) prab&h
e  klinicky izolovany syndrom (CIS) prvni ataka podeziela z dal§iho rozvoje RS dle
klinickych ptiznakti, MRI, mozkomi$niho moku ( dg se stanovuje pozdé&ji)
o sekundarné progresivni forma - 5-15 let po za¢atku onemocnéni, mizi ataky, postupné nardsta
neurologické postizeni; mizi zanét, pfevlada neurodegenerace
o primarné progresivni forma - u 5-15% pacientd, nikdy neni ataka, postupné nardstd neurologické
postizeni, spiSe muzi
e typicky nalez: paraparéza DK
e malo uc¢inné terapeutické postupy
o prabéh individualni
klinicky obraz: mtze postihnout kteroukoliv strukturu CNS vcetné n. opticus
o opticka neuritida - intraokularni nebo retrobulbarni zanét - nahle vznikla porucha vizu (zamlzené
vidéni, negativni centralni skotom, Uiplna slepota, porucha barvocitu), bolest za okem (edém)
e na o¢nim pozadi neni patologicky nalez (nevidi nic pacos ani 1ékar)
e  (asty prvni pfiznak
e  (Casto spontanni uprava
e muze byt atrofie papily ( nabledla), autonomni uveitidy
e reziduum - Uhthoffiv fenomén - pfechodné zhorseni vizu pfi namaze, horecce.
e  Perimetr, zrakové evokované potencidly, opticka neuritida by méla vést k vysetieni
neurologem
O Uveitis - cca 15% pacientl s uveitidou ma RS
o poruchy hlavovych nervii — jadra nebo centralnim myelin pfi vystupu nervu z kmene (napft
periferni 1éze n. VII.
e porucha okohybnych nervii - demyelinizace v oblasti kmene - jadra nebo spoje (FLM),
pfipadné postizeni mozecku
e n.oculomotorius, n. trochlearis, n. abducens
e nejcastéji internukledrni oftalmoplegie ( 1éze FML fasciculus longitudinalis medialis)
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o diplopie, nystagmus, internuklearni oftalmoplegie, paréza okohybnych nervu (n.
abducens), opsoklonus
e neuralgie trigeminu, paréza n. VII (centrdlni i periferni) postizeni sluchu, postranni
smySeny systém
o poruchy citlivosti - hypestezie az anestezie, naruené vnimani tepla a chladu, parestezie (brnéni
koncetin - Casto spontdnné mizi, pacient nevyhledd pomoc), dysestezie, postizeni hlubokého C¢iti,
ataxie
e postizeni n. V - zména citlivosti obliceje, neuralgie trigeminu
e distribuce ¢asto neodpovida znamym dermatomim (brnéni delsi nez 24 hodin
nebagatelizovat)
e misni plaky - porucha ¢iti odpovidajici postizenému segmentu
e priznak elektrického vyboje (décharge, Lhermitteav p¥iznak) - mi$ni plaka piti
predklonu zpisobi pocit elektrického vyboje
o poruchy hybnosti - postizeni centralniho motoneuronu - svalova slabost, hyperreflexie,
pyramidové jevy iritacni, zvySeni svalového tonu typu spasticky (odpovidaji centralnimu postizeni
pyramidové drahy)
e mono, hemi, para i kvadruparéza
e na zacatku tuhost nebo pocit tézkych koncetin
o mozecek - neo i paleocerebellarni syndrom s intenénim tremorem a ataxii, skandovana fec¢
vertigo a poruchy rovnovahy - postizeni centralnich vestibularnich jader, mozecku a jeho spoju
nebo zadnich provazci, ¢asto kombinace
o dysartrie, dysfagie - pseudobulbarni syndrom
poruchy sfinkteri - cca u 80% pacientd, hyper/hypoaktivita detrusoru, naruseni funkce uretralniho
sfinkteru, desynchronizace ¢innosti obou svali
e imperativni moceni (musi akutn¢, jinak unik), inkontinence, retence, kombinace
e  Casto uroinfekce - riziko zhorSeni stavu
e poruchy vyprazdiovani stolice (urgence, inkontinence, obstipace)
e porucha ¢iti - bez dysurickych obtizi
o  kdekoliv v prub&hu drahy

o sexualni dysfunkce (ejakulace, erekce)

o poruchy nalady - deprese (kombinace zanét + diagndza + 1é¢ba, hlavné kortikoidy)

o kognitivni poruchy - velmi nevyrazné, mirné zhorseni kratkodobé paméti a prostorové orientace
o Unava

zhodnoceni postizeni - EDSS (Krutzkého $kala, Expanded Disability Status Scale)
o hodnoceni jednotlivych systémt a dosah chiize
o 0-norma, 10 - smrt v dusledku RS
vySetfeniz
o anamnéza definice obtizi jako ataky, vyvolavajici pfi¢ina (infekt, porod, skute¢ny pocatek
o neurologické vySetfeni mimo ataku miize byt zcela vV norme ! popt. jen drobné odchylky ( bfisni
areflexie, zvySeni §lacho-okosticovych reflexi

e  Charakteristické nalezy
o  MRI - zakladni vysetfeni, odhali i klinicky néma loziska, zvySeny signal v bilé hmot¢
(supratentorialng, kolmo k postrannim komoram
e  Sekvence
e  FLAIR - fluid attenuated inversion recovery -potlacuje signal likvoru a 1épe
zobrazuje loziska
e T2-vazeny obraz - lepsi pro zobrazeni lozisek infratentorialné
e Tl-vazeny obraz - zde zobrazena loziska, tzv. cerné diry, jsou ukazatelem jiz
ztracené nervové tkané
e v T2 aFLAIR hypersignalni loziska, v T1 hyposignalni = ¢erné diry

51


https://el.lf1.cuni.cz/skleroza/default/IMAGES/RS_obr.10.BMP

e gadolinium - vychytavano v aktivnim zanétlivém lozisku, pti Gstupu zanétu se syti jenom
okraje loziska
o atrofie CNS, i kdekoliv v mise, nespecificky nalez musi byt klinika
e  CT nestaci!
o likvor - atraumaticka punkce mezi trny obratli L3/L4, L4/L5 nebo L5/S1 (micha konéi u obratle
L2, jeji poskozeni tedy v niz§ich etazich nehrozi)
e zvySené lymfocyty
e Ab - oligoklonélni pasy (izoelektricka fokusace)2 a vice, pasy nejsou pfitomny v séru
(prukaz intrathekalni tvorby)
e akutni stav - mononuklearni pleiocytdza, zvysena hladina proteind
e  zvySena produkce intrathekalnich Ig
o dalsi - EP — pomocné, prodlouzena latence vin (demyelinizace) a snizena amplituda( ztrata vlaken),
oc¢ni vysetfeni
diagnoza: McDonaldova kritéria ( roztrouSenost v prostoru a ¢ase ) ->pozitivita MRI, nalez oligoklonalnich
past, prukaz diseminace v Case
o mam podezieni na RS ptijde pacos s optickou neuritidou, ma mnohéetna loziska na MRI i pozitivni
nalez v mozkomi$nim moku, tak i pies to mam pouze klinicky izolovany syndrom, s dalsi atakou a
pribyvanim loZisek mohu ud¢lat dg ( CT neni dostatecné)
diferencialni dg.:
o nadory mozku i michy
cévni malformace
vyhtezy diskt s utlakem nervovych struktur
akutni diseminovana encefalomyelitida (ADEM):
neuromyelitis optica (Devicova choroba):
jiné autoimunity postihujici CNS:
1. systémovy lupus erythematodes
2. antifosfolipidovy syndrom
3. vaskulitida CNS
o Lymeska borrelioza
terapie:
o tlumeni autoagresivniho zanétu, neurodegeneraci nepotla¢im
o akutni ataka: kortikoid ve vysokych davkach( 3-5 gramti methylprednisolonu v 3-5 dnech) +
soucasné podani protiulceréznich 1ék (omeprazol, atd.) a suplementaci drasliku (bezpe¢né

O O O O O

podavani kortikoidl) poptipadé 1xi.v. cyklofosfamid
o relaps-remitentni RS: zlep$uji prognozu
e prvni volba:interferon beta a glatiramer acetat
e druha volba: natalizumab, intraven6zni imunoglobuliny a klasicka imunosupresiva
popiipadé autologni transplantace kmenovych bunék.
—  Sekundarng- progresivni RS: oralni imunosupresiva, cytostatické rezimy, intravendzni
imunoglobuliny, pulzy kortikoidd (pokracuje-li progrese po pul roce vysadime)
—  Primarné progresivni RS: stejné jako sekundarni
o Kkortikoidy - imunosuprese, zakladni postup pfi terapii atak
e solumedrol, davka 3-5 g béhem nékolika dni
e utézkych atak intrathekalné
e  vysazovat postupné!
e  kombinace s cytostatiky - cyklofosfamid, intrathekalné cytosinarabinosid
e ¢inné, bezpeené; pozor na NU
o imunosupresiva - azathioprin, MTX, cyklofosfamid, mykofenolat mofetil
e  kontrola krevniho obrazu a jaternich testa
o cytostatika - i.v. cyklofosfamid nebo mitoxantron - tézké ataky
e cyklofosfamid toxicky stran mocového méchyte, znacné emetogenni
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e  mitoxantron kardiotoxicky
o antigen-nespecificka modulace imunitniho systému
e IFN B - dlouhodoba imunomodulace u RR formy; snizeni poctu relapst, snizeni aktivity
choroby; jeden z 1kt prvni volby; NU - flu-like sy., jaterni testy, zmény v mist& vpichu
e IVIG - Iéky prvni volby, riziko alergické reakce; vhodné po porodu, u recidivujicich
infekci, pti NU na ostatni DMD
e imunoablace, podpora autolognich hemopoetickych bb
o antigen-specificka imunomodulace

(s

e glatirameracetat - polypeptid podobny antigeniim myelinu, rozviji pfiznivéjsi Th2
odpovéd’ - neni autoagresivni
o MABs
e natalizumab - proti a4bl integrinu - blokdda adheze aktivovanych lymfocytt
e velmi dobré vysledky
e riziko oportunni infekce - JC virus - progresivni multifokalni encefalopatie -
poruchy zraku, hemiparéza, epileptické zachvaty; neni kurabilni, vzdy s
nasledky, potencionalné letalni
e dlouhodobé jako monoterapie
e symptomaticka 1é¢ba - spasticita, tfes, sfinkterové poruchy, bolest
e myorelaxans - baclofen, tetrazepam, tizanidin, thiokolchikosid
o sfinktery - anticholinergika, spasmolytika, o-sympatolytika, pfipadné
epicystostomie
e  |éCit uroinfekce - i hraniéni mocovy nalez!
rizika: T€hotenstvi a kojeni, genetika, infekce, ockovani (mohou jen tetanus), nizka hladina vit.D
HAK: pomaha planovat t¢hotenstvi a udrzovat hladiny hormont

AKUTNI DISEMINOVANA ENCEFALOMYELITIDA (ADEM)

vzacna, Casteji u déti

akutni pribéh, multifokalni, polysymptomaticky zacatek
projevy encefalopatie

MRI - atypicka loziska - hluboka Sedé hmota, kortex
likvor - pleiocytéza bez OCB

rekurentni formy - relapsy po 3 a vice mésicich

NEUROMYELITIS OPTICA (M. DEVIC)

diagnosticka kritéria:
*= major: neuritida zrakového nervu, akutni myelitida
= minor: MR 1éze v miSe ptesahujici aspon 3 segmenty, MR mozku nespliiuje kritéria pro RS, v krvi
pozitivita protilatek IgG proti akvaporinu 4

12.NEURODEGENERATIVNI ONEMOCNENI - ANATOMICKA KLASIFIKACE

(KORTIKALNI, SUBKORTIKALNI, MiSNi, MOZECKOVA), GENETIKA, PATOLOGIE,
KLINICKE PROJEVY

neurodegenerativni onemocnéni = progredujici zanik neurond riznych oblasti nervového systému

ztrata neuront = ubytek Sedé hmoty; nasledné odpovidajici zanik bilé hmoty

nelze prokazat zanétlivy nebo vaskularni pivod zmén

Casto dédi¢ny podklad

hlavni znak: tvorba patologickych proteinovych agregat odolnych k normalni degradaci - tvorba inkluzi,
pouzitelné pro patologickou diagnostiku

deleni podle postizené oblasti - korové podkorové, mozeckové spinalni

neurometabolicka- je identifikovan metabolicky podklad,genova lokalizace
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— neurodegenerativni -vznika na genetickém podkladu, ale nejdou dokonalé biochemické a enzymové znalosti

KORTIKALNi DEGENERACE
—  Kklinika: poruchy paméti, afazie, apraxie, agnozie, poruchy orientace v ¢ase a prostoru
=  pamét - dominuje porucha vstipivosti

—  Alzheimer, frontotemporalni demence, Lewy body

SUBKORTIKALNI DEMENCE
—  Klinika: porucha exekutivnich funkei - naruseni motivace, rozhodovani, sefazeni podikolt, provedeni
¢innosti, bradypsychismus, deprese, poruchy vybavnosti
= extrapyramidové pfiznaky

CEREBELARNI ATAXIE
— pomalu progredujici choroby s prokazatelnou mozeckovou atrofii

— vétSinou AD
— spinocerebelarni ataxie, epizodické ataxie
—  spinocerebeldrni ataxie
= zacatek v dospélosti
» klinika: atakticka chiize, vyhasinani reflext, parézy DK, neocerebellarni piiznaky, dysartrie,
pallhypestézie
e nystagmus + zevni oftalmoplegie
e n¢kdy demence a extrapyramidova symptomatologie
e  spasticka paraparéza DK vede k nemoznosti chiize
— Friedreichova ataxie
= spinocerebellarni degenerace
= AR, genovy produkt: frataxin
= postizeni zadnich a postrannich provazcli mi$nich (spinocerebellarni a kortikospinalni) +
senzitivnich vlaken perifernich nervi - axonalni degenerace, demyelinizace
= zacatek pred 20. rokem
= Kklinika: ataxie stoje a chiize, areflexie L2/S2, porucha hlubokého ¢iti, nystagmus, kyfoskolidza,
spastické jevy DK ( pes excavatus), neocerebelarni pfiznaky s inten¢nim téesem
o deformita nohy - zvysena klenba, kladivkové prsty
e kardiomyopatie, porucha tolerance glc nebo plné vyjadieny DM
e pouze symptomaticka lécba
e terapie: prostigmin, lecithin, vitaminy, ketogenni dieta, rehabilitace
= dif. dg.: polyneuropatie, jin¢ dédi¢né choroby

MiSNI DEGENERACE
— ALS, spinalni muskularni atrofie

— degenerativni onemocnéni s postiZenim motorického neuronu

o onemocnéni postihujici centrdlni motoneuron
= degenerativni zmény kortikospinalnich a kortikobulbarnich drah
=  ménlivé postizeni pyramidovych bunék motorického kortexu
= predstavitel: hereditarni spasticka paraplegie (m. Striimpell-Lorraine)
* moznost AD (pozd¢jsi zacatek, pomalejsi pribéh), AR i GR pienosu
=  spastickd paraparéza
*  prvnim piiznakem miZe byt vyhasnuti koznich bfisnich reflexti
*  MR: atrofie postrannich miSnich provazcii
= |éCba: myorelaxancia, rehabilitace

o degenerace piednich rohii misnich
= postupny zanik motorickych bunék piednich rohti miSnich, i mozkového kmene
=  spindlni svalové atrofie
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=  vznik periferniho motorického postizeni s pfevahou proximalni 1éze
» areflexie, svalové hypotrofie, hypotonie, fascikulace, fibrilace
= uchronického postizeni denervacni projevy
= typ | — akutni infantilni — AR
= typ Il — pozdné infantilni — AR
= typ Il —juvenilni — AR i AD
= typ IV —adultni— AR i AD
= akutni infantilni forma (m. Wednig-Hoffmann) — periferni hypotonicky sy, minimalni
spontanni hybnost, postizeno svalstvo branice, bulbarni funkce (poruchy sani, polykani,
tichy plac, respiracni obtize), exitus do 1. roku
»  pozdné infantilni forma — v kojeneckém nebo batolecim véku, nejprve postizeno kofenové
svalstvo DKK, porucha chiize, riistova retardace dolni poloviny téla, deformity hrudniku,
skoli6za, kontraktury koncetin
»  juvenilni forma (m. Kugelberg-Welander) — v piedSkolnim véku, slabost proximalniho
svalstva DKK, pomala progrese, chiize mozné az od dospélosti
*  adultni forma (m. Aran-Duchenne) — po 30. roce, distalni pfevaha postiZzeni (drobné svaly
ruky), pozdéji se $ifi na DKK
o soucasné postiZeni centrdalniho a periferniho motoneuronu
— degenerativni postiZeni perifernich nervi
o hereditarni neuropatie
o degenerativni proces postihuje bud’ myelinovou pochvu nebo axon
o  hereditarni motoricko-senzorické neuropatie
= m. Charcot-Marie-Tooth
* neurogenni sy s pievahou postizeni peronealniho svalstva, poruchy Cciti s akralnim
maximem a s palhypestezii, skolidza, pedes excavati
= hypertroficka (demyelinizacni) forma — v détstvi, porucha chiize, neobratnost, svalové
hypotrofie bércd, peronealni typ chize, lehké paretické projevy i na HKK, EMG:
zpomalena rychlost vedeni
»  neuronalni forma — vV dospélosti, porucha chiize, chaba paraparéza, atrofie akralniho a
bércového svalstva, HKK nebyvaji postizeny, jen vzacné deformity nohy a patete, EMG:
normalni
o  hereditarni senzorické a autonomni neuropatie
= izolované postiZzeni senzorickych a autonomnich nervovych vlaken
= porucha citlivosti akralné na DKK
= porucha trofiky kiize, mnohocetné ulcerace
»  kostni defekty (nejcastéji na distalnich ¢lancich nohy)
= defekty — zdroj sekundarni infekce (Casto i osteomyelitidy)
»  nékdy i lehky motoricky deficit (peronealni paraparéza)
*  porucha autonomnich funkci: mikéni poruchy, snizena potence
o vzdcnéjsi formy dédi¢nych neuropatii
»  hereditarni neuropatie s tendenci k tlakovym parézam (tomakulézni neuropatie) — AD —
zvySena citlivost perifernich nervii na mechanicky tlak (vyvola ptrechodné paretické
projevy)
o zvlastni skupina dédicnych neuropatii je spojena se specifickym metabolickym deficitem
(Fabryho choroba, nékteré leukodystrofie)

NEOCEREBELARNI PRIZNAKY
—  postizeni hemisfér mozecku

—  porucha koordinace koncetin
— homolateraln€ k mistu 1éze- ataxie, dysmerie, dysdiadochokineza, intencni tfes, hypotonie, kyvadlova
raz reflexd
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13.PARKINSONOVA NEMOC A DALSi ONEMOCNEN{ S PROJEVY PARKINSONSKEHO
SYNDROMU - KLINICKE PROJEVY, DG. A DIF. DG., FARMAKOL. TESTY A
ZOBRAZOVACI NALEZY, TERAPIE, KOMPLIKACE

— funkce BG: drZeni téla, fizeni svalového tonu, koordinace volnich a automatickych svalovych pohybu,
afektivita, kognitivni funkce, psychicka integrace
= spusténi a nacasovani zaddoucich motorickych programt
=  potlaceni nezaddoucich motorickych programt
— dysfunkce BG - movement disorders, extrapyramidovd onemocnéni

HYPOKINETICKO-RIGIDNI = PARKINSONSKY SYNDROM
—  zékladni ¢tyfi skupiny piiznaku:
= 1. hypokineze
= 2. rigidita
= 3. Tremor (v klidu)
= 4, posturalni abnormality (poruchami drzeni téla, stability stoje a chlize)

= obvykle i dalsi axialni ptiznaky - hypomimie, anteflexe trupu, dysartrie, freezingy a hesitace pfi
chtizi
—  pro diagnoézu PS je nutna pritomnost asponl 2 nebo 3 priznakt

patogeneze; diisledek postizeni nigro-striatalniho dopaminergniho systému, 1éze jader BG ¢i jejich spojt
= presynaptické - destrukce neuronu substantia nigra - porucha tvorby dopaminu
e dobfe reaguje na dopaminergni terapii
e Parkinsonova nemoc
»  postsynapticke - destrukce neurond ve striatu - dysfunkce dopaminového receptoru
e nedostateéna odpovéd’ na dopaminergni 1é¢bu
e  vétSina ostatnich parkinsonskych syndromi

onemocnéni projevujici se PS:
= Parkinsonova choroba - 80%
= jiné degenerativni choroby (Parkinson plus) - progresivni supranuklearni obrna, multisystémova
atrofie, Alzheimerova nemoc, Huntingtonova choroba, polékovy, Wilsonova choroba, Fahrova
nemoc (kalcifikace v BG - radiologicka dg)
= sekundarni - otravy (Mn, CO), normotenzni hydrocefalus, strukturalni 1éze BG (tumor, zanét,
trauma, ischemie)

PARKINSONOVA NEMOC
— definice:
= chronické, progresivni, degenerativni, vétSinou sporadické onemocnéni vznikajici na
podkladé zaniku dopaminergnich neuronti pars compacta substantiae nigrae, ale i zaniku neuront
dalsich jader mozkového kmene, podkofi a kiiry
= typickym histopatologickym nalezem Vv postizenych ¢astech mozku tzv. Lewyho téliska tvotena
depozity alfa-synukleinu (PN se proto fadi mezi synukleinopatie).
*  pomald, plynuld progrese parkinsonského syndromu a fady dalSich motorickych i nemotorickych

projevu v ¢asové souslednosti
= PS vétSinou s asymetrickou manifestaci s dobrou odpovidavosti na dopaminergni terapii

=  tremor-dominantni

= akineze/rigidita dominantni forma

*  PIGD dominantni forma - posturalni instabilita a porucha chiize
— prevalence 1-2:1000, v kategorii nad 65 let 1-2:100

= zkraceni zivota cca o 10 let pfi formé s Casnym zacatkem, o 3-5 let pfi pozdnim zacatkem

= norma okolo 60 let, pod 40 let ¢asny tzv.young-onset Parkinsonova nemoc, nad 75 let pozdni
— etiologie - genetické vlivy, otravy, vek, pesticidy, NSAID
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=  pomaha kava, koufeni, NSAID

patogeneze:

* neurodegenerace - postupny tbytek neuront substantia nigra
=  vneuronech pfitomna Lewyho téliska

klinika:

= typické pomalu progredujici motorické poruchy

=  prvni pfiznaky: bolesti ramene a paze, ztuhlost a neobratnost prstit HK, Sourani nohou, tfes
koncetin, hlavy a brady, celkové zpomaleni, oplosténi emoci

= zmenseni pisma, ztrata souhybu koncetin

*  non-motorické piiznaky:

e poruchy spanku - RLS, RBD, fragmentace spanku, zvySena denni spavost, imperativni ataky

e postizeni kognitivnich funkci (pozornosti, exekutivnich funkeci, tj. organizace planovitych
¢innosti)
e senzorické - parastézie koncetin, bolest, hyposmie, poruchy zraku
e neuropsychiatrické - deprese, apatie, demence, psychdza
e autonomni - zacpa, ortostatickd hypotenze, sexualni poruchy, poceni
=  motorické pfiznaky

¢ rigidita a hypokineze horni konéetiny (HK) a s tim spojené zmenseni pisma &i ztrata souhybu

HK pfi chizi
e (astym pocéate¢nim piiznakem byva bolest ramene, zapé€sti apod. zpisobena rigiditou a
hypokinezi

e ties na akru ruky nebo nohy v klidové poloze je pro PN velmi typicky, ale nemusi byt piitomen

u vSech pacientti

e poruchy stoje - ohnuté drzeni trupu a koncetin ve stoji, zhorSeni stability (ale pady se objevu;ji

az v pozdnich stadiich PN)

e poruchy chtize - zkraceni kroku, Sourani, cupitani, zakopavani dolni koncetiny (DK), ptipadné

zarazy (,,zamrznuti*) pti chtizi
e ztrata vyrazu v obli¢eji (hypomimie)
e poruchy feci - ztiSeni hlasu (hypofonie) a dysartrie
V pozdnich stadiich onemocnéni:
e progrese kognitivni dysfunkce az do stupné demence
e projevy ortostatické hypotenze (zavraté, mzitky pied o¢ima po postaveni)
e poruchy polykani

diagnoza:

= pfitomnost PS ( hypokineze+ jeden dalsi ptiznak- rigidita, tremor, posturalni instabilita, typicky

jednostranny zacatek ptiznakl ¢i vyrazna stranova asymetrie)
= pfitomnost podpirnych znakd

* nepfitomnost vylucujicich znakt (red flags) ( ptame se na pfedchozi uzivani neuroleptik, ¢i dalSich

latek blokujicich dopaminergni receptory, mladsi 45 let vylouéit Wilsonovu nemoc)
= dobra odpoveéd’ na dopaminergni stimulaci ( levodopa test — jednorazova vyssi davka levodopy)
= staci klinickd diagnéza, pfi pozitivité vSech podminek neni nutné SPECT ani MRI

Klinicka diagnosticka kriteria PN — modifikovano dle UK Parkinson's Disease Society Brain Bank |

Krok 1: Krok 2: Krok 3:
Diagnéza parkinsonského Zpochybnujici kriteria PN Podpurna prospektivni
syndromu kriteria PN
- opakovaneé ikty v OA a stuprfiovity vznik
A. bradykineze - opakované urazy hlavy - jednostranny zacatek
. . - prodé&lana encefalitida - pfitomnost klidoveho
B. a nejmené jeden pfiznak - Ié€ba neurcleptiky v anamnéze tresu
z nasledujicich: - prokazana intoxikace (MPTP, - progresivni prib&h
organofosfaty, Mn) - pfetrvavajici asymetrie
= svalovarigidita supranuklearni pohledova obrma s t&2$im postiZenim na
- klidovy tfes 4-6 Hz moze&koveé pFiznaky strané zadatku
* posturainiinstabilita Easné td¥ké vegetativni pFiznaky = vyte¢naodpovédna L-
nezpusobena primami gasnatézka demence DOPA

dysfunkcizrakovou,
vestibularni, moze&kovou
nebo proprioceptivni

Babinskiho pfiznak

tumor mozku nebo hydrocefalusna CT
absence odpovédina vysoké davky L-
DOPA (je li vylou€¢ena malabsorpce)
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— terapie:

nelécime, nezpomalujeme progresi, tlumime ptiznaky- zlepSeni kvality zivota
Levodopa ( prekurzor dopaminu),

e hlavni symptomaticky 1€k,

e  dopamin neprojde HE bariérou,

e Vzdy v kombinaci s inhibitory periferni DOPA- dekarboxylazy — benserazidin, karbidopa-

zamezeni tvorby dopaminu na periferii(kolisani KT,arytmie, nausea, vomitus)

L-DOPA a dopaminergni agonisté (ropirinol, pramipexol)

e uz od casnych stadii,

e zacinam agonisty, zejména u mladsich pacientt

e Ucinek pfimo na receptory pro dopamin ve striatu

e uCinek slabsi a hife snasen
optimalizace terapie L-DOPA - inhibitory COMT (tolcapon, entacapon) a MAO-B (selegilin)
doplitkova non-dopaminergni terapie - amantadin, anticholinergika
terapie non-motorickych komplikaci - antidepresiva, kognitiva, antipsychotika, prokinetika
rehabilitace, logopedie
neurochirurgicka 1écba - hlubokd mozkova stimulace
absolutni kontraindikace typickych antipsychotik, glaukom s uzavienym uhlem, cave pii tézké
srdecni arytmii
zabranéni NU — zahajujeme nizkymi davkami, postupné zvysujeme

—  pozdni hybné komplikace:

zména odpovédi 1éCby

Castéji u formy s Casnym nastupem

rozvoj po 2-5 letech u 50% pacientd

fluktuace
e wearing-off - zkracovani doby u¢inku medikace
o on-off fluktuace - nahlé¢ zmény hybného stavu do t€zké akineze

dyskineze - mimovolni pohyby, choreatické
e  vyrovnani dopaminergni stimulace, amantadin, duodopa

dalsi komplikace : poruchy chiize, pady, dysartrie, progrese non-motorickych pfiznaki

feSeni komplikaci:obtizné, kombinace farmakoterapie s rehabilitacni a logopedickou péci. Nekdy

stereotakticka neurochirurgicka 1é¢ba — zavedeni chronické hluboké mozkové stimulace.

akutni stavy:

o nahlé zhorseni stavu hybnosti mize vzniknout vynechanim dopaminergni medikace,(
nemoznosti p.o. piijmu, ¢i podani KI 1éki) , kdyz nejde p.o. tak nasogastrickou sondou ¢i
i.v.antiparkinskonika ( amantadin)
operace byvaji rizikové

o conejméné levododpu vysazovat
velkym rizikem je vysazeni antiparkinsonské terapie v kombinaci s podanim neuroleptika ¢i
v kombinaci s infektem a dehydrataci

o akineticka krize - zivot ohrozujici stav podobny neuroleptickému malignimu syndromu,
charakterizovany tézkou rigiditou, poruchou védomi, hypertermii a myolyzou s elevaci
svalovych enzymii a myoglobinurii. Re§enim je rychlé nasazeni antiparkinsonské 1é¢by a
dehydratace

o  psychoticky stav, delirium: predispozici je kognitivni porucha, vyssi vek, vysoké davky a
kombinace n¢kolika antiparkinsonik

=  spoustéCem - dehydratace ¢i infekt

=  varovnou znamkou byva zména snové produkce (zivé barevné sny se zmatenosti po
probuzeni), nékdy pfedchazi vizualni pseudohalucinace ¢i pocit cizi osoby za zady
nebo v periferii zorného pole

58


http://el.lf1.cuni.cz/neuroslovnik/default/slovnik.html#hluboká mozková stimulace

=  TH: auprava vnitiniho prostfedi, redukce davky antiparkinsonik, pfi deliriu se podava
tiapridal i.v. nebo i.m.; pokud pfetrvavaji psychotické ptiznaky (halucinace, bludy), je
nutno nasadit nizkou davku atypického antipsychotika (quetiapin, clozapin).

DIFERENCIALNI DG PS

Parkinsonova nemoc
= jednostranny zacatek, pietrvavajici asymetrie, horsi na strané pocatku
= klidovy tfes 4 - 6 Hz
= pomala plynula progrese
= 70-100% odpovidavost na levodopu, trva nad 5 let
= dyskineze vyvolané levodopou
=  trvani nemoci cca 10 let

jiny PS (sekundarni)
= skokovitd progrese
= opakované urazy hlavy, prodélana encefalitida, neuroleptika v anamnéze
= symetrické nebo dlouhodobé¢ striktné jednostranné postizeni
= supranuklearni okohybna porucha
= Casné postizeni autonomniho systému
= ¢asné piitomnost demence nebo pada
= neudinkuje levodopa

normotenzni hydrocefalus
= trias: porucha rovnovahy a chtize, inkontinence, demence
= zobrazeni: komunikujici hydrocefalus
= ustupuje po drenaznim vykonu - jednordzovy odbér, drenaz, dlouhodobé ventrikuloperitonealni
shunt
Westphalova varianta Huntingtonovy choroby

PROGRESIVNI SUPRANUKLEARNI OBRNA ( paralyza,PSP, Steele-Richardson-Olszewski)

Sporadické, ze skupiny tautopatii, typicky 50-70 let

Symetricky PS, obvykle bez tresu
porucha okulomotoriky (supranuklearni paréza vertikalniho pohledu — vic dold, hypometrické
sakady,snizené mrkani ¢i apraxie otevirani o¢i- vysledkem je vytiestény vyraz obliceje, posturalni instabilita
s pady, tézka dysartrie, dysfonie, kognitivni deficit s progresi do demence frontalniho typu,
bradypsychismus, akcentovana rigidita v oblasti axialniho a $ijového svalstva — staci trup a krk do
hyperextenze
MRI - atrofie mezencefala

dve formy, priznivéjsi ma castecné zachovalou reakci na dopaminergni 1écbu
neni terapie

MULTISYSTEMOVA ATROFIE

sporadické- synukleinopatie, nejcastéji kolem 55 let

degenerace striata, kmene, mozecku a autonomnich ganglii

subtyp parkinsonsky a cerebellarni, vzdy s autonomni poruchou (mtize ¢aste¢né odpovidat na lécbu
dopaminem)

orofacialni a cervikalni dystonie, dysfagie, dysartrie, dysfonie a inspiraéni stridor (ob¢as typické vzdychavé
nadechy)

RBD, OSA, ortostaticka hypotenze

Casna tézka autonomni dysfunkce (ortostaticka hypotenze, sexualni dysfunkce, inkontinence moci a stolice)
mozeckova ataxie

rychlé progrese, Casna invalidizace
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KORTIKOBAZALNI DEGENERACE (CBGD)
— Sporadické, vzacné onemocnéni (tauopatie) s poatkem obvykle po 70. roce véku.

—  Typickymi klinickymi zndmkami jsou:
= asymetricky parkinsonsky syndrom
= dalsi subkortikalni pfiznaky - dystonie, myoklonus
» aspoii | izolovany kortikalni ptiznak - apraxie, porucha diskriminaéniho ¢iti, neglect sy, dysfazie, alien-
limb sy
= globalni kognitivni deficit charakteru demence v pozdnich stadiich
— V diagnostice pomiize MRI mozku, kde byva nalez asymetrické kortikalni atrofie v souladu s klinickym
postiZzenim.
= Perfuzni HMPAO-SPECT zobrazi asymetricky hypometabolismus ve fronto-parietalnim kortexu.

DEMENCE S LEWYHO TELiSKY (DLB)
—  Sporadické onemocnéni (synukleinopatie), po Alzheimerové nemoci druha nejcastéjsi degenerativni pfi¢ina

demence, s nejcastéj$im veékem zacatku kolem 70. roku véku a s primérnym piezitim 5 let.
— Hlavni projevy:
= parkinsonsky syndrom, ktery byva pfedchazen nebo jiz béhem prvého roku doprovazen demenci a
nasledujicimi ptiznaky:
o vyrazné fluktuace kognitivni poruchy béhem dne, kdy se stiidaji stavy tézké exekutivni
dysfunkce, poruchy bdé€losti a pozornosti s téméf normalni vykonnosti
o komplexni vizualni halucinace
o systematizované bludy
—  Typicka je hypersenzitivita k neuroleptiktim, kterd jsou absolutné kontraindikovana (vyvolavaji prudké
zhorseni parkinsonského syndromu).
—  Psychotick4 symptomatika i kognitivni deficit dobie reaguji na inhibitory acetylcholin-esterazy (donepezil,
rivastigmin)

WILSONOVA NEMOC
— AR mutace ATP7B - defekt inkorporace médi do ceruloplasminu
— pocatek onemocnéni 15-45 let, primérné kolem 25 let

—  ccau 75% pacientt neuropsychické projevy, zbylych 25% ma hepatalni formu
—  Klinika:
= extrapyramidové poruchy - nejcastéji tremor, parkinsonsky syndrom, dystonie
= dysartrie,mozeckova ataxie a posturalni poruchy
= otupély vyraz obliceje s fixovanym usmévem
= 1uzkost, deprese, kognitivni poruchy, psychotické projevy
= jatra - fibroza, cirhoza
— diagnoéza:
= biopsie jater - stanoveni Cu v su§iné
=  sérum - snizena hladina ceruloplasminu, zvyseni volné médi
*  moc - zvySené vyluCovani médi/24 hodin (nejspolehlivejsi)
= rohovka - Kaiser-Fleicheriv prstenec
= mozek - nalez na BG, kmeni, thalamu
— terapie: penicillamin(chelata¢ni latka), dieta, zinek(udrzovaci terapie), Tx jater
— vylouceni Wilsonovy choroby je nutné u jakéhokoliv pacienta mladsiho 45 let s jakymkoliv mozeckovym
nebo expy sy.

POLEKOVY PARKINSONSKY SYNDROM

— antipsychotika - haloperidol, plegomazin, chlorpromazin
e ve vysSich davkach i atypicka antipsychotika

— prokinetika a antiemetika - metoklopramid, thyetylperazin

— blokatory Ca kanalt - cinnarizin, flunarizin
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antihypertenziva - methyldopa, reserpin

vznik nejdiiv 2 tydny po nasazeni rizikového 1éku; 90% do 3 mésict
individudlni citlivost - horsi u Zen, starSich pacientdl, vaskularni encefalopatie
odezniva 1-3 mésice po vysazeni

moznost demaskovani latentni PN

TOXICKY PARKINSONSKY SYNDROM

Akutni intoxikace byvaji spojeny s poruchami védomi

nasledkem akutnich i chronickych intoxikaci byvaji kognitivni poruchy a zmény signalu BG na MRI.
MPTP (1-methyl-4-phenyl-tetrahydropyridin), ktery vznika pfi vyrobé syntetickych opiatd a otrava ptipada
V uvahu u toxikomani

manganem, klasicky u svarect a pii vyrobé baterii, ve Vychodni Evropé u toxikomanti uzivajicich
psychostimulaéni derivaty pfipravované s pouzitim KMnO4 z piipravkt obsahujicich pseudoefedrin
oxidem uhelnatym, ktera maze vést k rozvoji PS s odstupem 1-6 mésict

VASKULARNI PARKINSONSKY SYNDROM

jednostranny v dasledku iktu v oblasti bazalnich ganglii ¢i thalamu
do 1 roku po ischemické piihod¢, vétSinou po fazi hemiparézy ¢i dyskinetického syndromu.
multiinfarktové postizeni CNS
typické je:
o iktovité zhorSovani obtizi
e vyraznéjsi symetrické postizeni dolnich koncetin s frontalni apraxii chiize a relativné zachovalou
hybnosti na hornich koncetinach — tzv. parkinsonismus dolni poloviny téla

e pyramidové jevy iritacni

e axialni delibera¢ni jevy (labidlni jevy, saci reflex)
e emocni inkontinence (tzv. spasticky pla¢ ¢i smich)
e pseudobulbarni syndrom

o  kognitivni deficit

PARKINSONSKY SYNDROM U NORMOTENZNIHO HYDROCEFALU

Normotenzni hydrocefalus vznika na podkladé nedostate¢né drenaZze likvoru
Rizikovymi faktory jsou hypertenze, prodélana meningitida ¢i subarachnoidalni krvaceni v minulosti
Klinicky obraz je charakterizovan 3 hlavnimi ptiznaky (tzv. Hakimova trias):
e porucha chiize
o  kognitivni deficit
e inkontinence moci
Prvnim pfiznakem byva frontalni apraxie chiize
klinicky obraz je velice podobny parkinsonismu dolni poloviny téla pfi multiinfarktovém postizeni mozku
1éc¢itelny - jeho pfiznaky jsou do urcité miry reverzibilni zkratovou operaci, velmi dtlezité jeho rozpoznani.
Diagnostika: CT/MRI mozku zobrazi izolované roz§ifeni komorového systému pti zizenych
subarachnoidélnich prostorech na konvexitach
e 7 funk¢nich testl je nejjednodussi evakuacni lumbalni punkce (po zjisténi zvyseného
intrathékélniho tlaku se odebere 30-50 ml likvoru), po které by mélo dojit ke zlepSeni poruchy
chlize
e Dokonalej$imi variantami testu jsou lumbalni infuzni test ¢i lumbalni drenaz.
Terapeutickym postupem volby je zavedeni ventrikulo-peritonealniho zkratu
Pti nalezu parkinsonismu dolni poloviny téla je vzdy nutné vyloucit normotenzni hydrocefalus
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14. EXTRAPYRAMIDOVA ONEMOCNENI S HYPERKINETICKYMI PROJEVY -
ESENCIALNi TREMOR A DALSI PRICINY TRESU, HUNTINGTONOVA NEOC A
DALSI CHOREATICKA ONEMOCNENI, DYSTONICKE A MYOKLONICKE

SYNDROMY, TOURETTEUV SYNDROM

— hyperkinetické syndromy: tremor, chorea, dystonie, myoklonus, tik

TREMOR
— klidovy, akéni posturalni a akéni kineticky
— podle lokalizace: hlava, hlas, palatalni, koncetiny
— frekvence: rychly nad 12 Hz, stiedni 4-12 Hz, pomaly pod 4 Hz
—  podle amplitudy jemny nebo hruby
— Z anamnézy a klinického vysetfeni pacienta s tfesem je tfeba ziskat nasledujici informace:
= vyskytuje se ties v klidu, pfi statické zatézi nebo pfi ¢innosti?
= postizend ¢ast téla (HK, DK, hlava, brada, hlas) a stranova (a)symetrie ttesu
= frekvence a amplituda tfesu
= reakce tfesu na odvedeni pozornosti (napf. pfi cilenych ¢i rytmickych pohybech druhostrannou
konéetinou — organicky podminény tremor se nezméni nebo se zvyrazni, psychogenni tremor zméni
frekvenci nebo vymizi)
= pfitomnost dalSich ptiznakl (parkinsonsky syndrom, dystonie, kognitivni poruchy, ataxie, dysmetrie)
*  mira funkéniho omezeni: obtézuje tfes pacienta?
= rodinny vyskyt tiesu a odpovéd’ na alkohol
»  podrobna farmakologickd anamnéza
— nosologické déleni:
= klidovy tfes - PN, PS
= akeni posturalni ties - fyziologicky tfes, akcentovany fyziologicky ties, esencialni ties
= akeni kineticky - mozeckovy, varianty ET, AFT
* kombinovany - Wilsonova nemoc, Holmesiv rubralni ties
— esencidlni tremor
*  nejcastéjsi pficina akeniho tfesu; prevalence asi 5%
= pocatek 30-45 let, pomala progrese
= gsymetricky, staticko-akéni, HK, 5-15 Hz; ptipadné i hlava, DK, hlas
e v pozdéjsich stadiich i klidova slozka, zhorSeni tfesu pfi stresu
= pozitivni RA
= zlepSuje se pii alkoholu
= patofyziologie: patologické oscilace mozecek-mezencefalon-oliva inferior
= terapie: pouceni o benigni povaze onemocnéni; farmaka - metipranolol, gabapentin, klonazepam;
neurochirurgie - hluboka mozkova stimulace, ViM; botulotoxin do §ijovych svali
— akcentovany fyziologicky ties
= posturalni, je rychly a jemny, vyskytuje se na HK; reverzibilni
= exogenni - intoxikace: lithium, TCA, valproat, kortikoidy, tamoxifen, teofylin, sympatomimetika,
arsen, CO, kyanidy
» endogenni - metabolické a endokrinni poruchy - hyperparatyreéza, feochromocytom,
hypoglykémie, hepatalni nebo uremicka encefalopatie
= TH: BZD - klonazepam, diazepam, propranolol
—  mozeCkovy tremor
= intencni tfes, s posturalni slozkou; pomaly
» asymetricka lokalizace na koncetinach
= titubace - pomaly kyvavy tfes hlavy a trupu
*  soucasné ataxie, hypermetrie
= casto invalidizujici tize
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CHOREA

1é¢ba malo Gispésna - clonazepam,; stereotakticka 1éze nebo stimulace VIM thalamu

Holmesuy ti‘es

je obvykle jednostranny, hruby, klidovy, akcentujici se ve statické poloze a pii pohybu; projev 1éze
stejnostranné vystupni mozeckové drahy (v blizkosti nucleus ruber, proto star§i nazev ,,rubralni
tres™)

etiologie - posttraumatické nebo ischemické 1éze horniho mesencefala nebo vrchniho mozeékového
pedunklu

mimovolni, nepravidelné a nestereotypni rychlé pohyby v nahodné distribuci, hazivého az tane¢niho razu

nahly pocatek v dospélosti a ve stari:

vaskularni chorea - hemi nebo mono postizeni
polékova - stereotypie, choreodystonie
autoimunitni chorea

chorea u hypo nebo hyperglykémie

chorea v t€hotenstvi (vzacna)

thyreotoxiko6za

dospélé chorey s pomalou progresi: tardivni polékové, neurodegenerativni onemocnéni, senilni chorea
(cirkumoralni, negeneralizuje)
Huntingtonova choroba

AD dédi¢né onemocnéni manifestujici se ve sttednim véku

Projevuje se poruchami hybnosti — ptedevsim jsou typické choreatické dyskineze, dale jsou
pritomny demence, zmény osobnosti a chovani

Onemocnéni je nelécitelné, probihd v neodvratitelné progresi

Vyskyt:
o Prevalence nemoci je cca 1:10-15 000, gen je plné penetrantni. Ob¢€ pohlavi byvaji stejné
postiZena.

o  Spontanni mutace je vzacna. Neni vSak vzacnosti néma rodinna anamnéza (smrt predka v
mlad§im véku, jiny biologicky otec atd.)

patofyziologie:

e jedna se o hereditarni onemocnéni s autosomalné dominantnim typem dédic¢nosti, podminéné
mutaci genu pro bilkovinu huntingtin na 4. chromozomu, ktera vede k expanzi repetic CAG
triplett

e pocet repetic ovliviiuje vek, ve kterém dochazi ke klinické manifestaci, v praméru je to vék
mezi 35-45 lety

=  Nositelé mutace mivaji od 40 CAG tripleti vyse

= Netplnou penetranci se nazyva nositel mutace v poctu 36-39 tripletti. Takovyto nositel muze,
ale nemusi onemocnét

= v putamen a nucleus caudatus vyrazna atrofie - ztrata GABA ergnich neurond (stiednich
ostnitych neuront). Ta je provazena poklesem neurotransmiterd (pfedev§im GABA,
acetylcholinu, substance P a enkefalinu). Dpamin naopak miZe byt zvy$en. Mimoto lze
pozorovat generalizovanou atrofii mozku, predevsim kortexu

klinicky obraz:

e kombinace demence, motorickych poruch (mimovolnich pohybu charakteru chorey, poruchy
chlize) a poruchy emoci a osobnosti (deprese, manie, kompulzivné-obsesivni syndrom)

e  Prvni pfiznaky nemoci se objevuji obvykle ve ctvrté dekadé.

o pocatecni symptomy obvykle byvaji psychiatrickeé:

o nespecifické zmény osobnosti a chovani (pfedrazdénost, psychomotoricky neklid,
deprese, agresivita, problémy s alkoholem, ale i apatie)

o tyto povahové zmény mohou vyustit do psychotickych projevi
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e neurologické pfiznaky:

o mohou se objevit jako inicialni symptomatika, ale také az po uréitém case progrese
psychiatrickych symptomi

o typickym projevem jsou obvykle choreatické mimovolni pohyby koncetin a obliceje -
charakteristicky rys je neschopnost udrzeni jazyka vné Ust pfi zkousce vyplazeni (tzv.
ptiznak jazyka)

o casto jsou pritomny poruchy polykani a fe¢i a posléze i kachexie

o v prabéhu nemoci se objevuje inkontinence, t€Z8i porucha chiize, mohou se objevit
mozeckové ¢i pyramidové piiznaky

e  Vyvoj nemoci vede k postupnému rozpadu osobnosti, k tézké, nezvratné progredujici demenci.
V pokrocilych stadiich ¢asto ubyva mimovolnich pohybi ¢i se méni z ptivodnich choreatickych
na dystonické.

e 'V dalsi progresi dyskineze mohou vymizet zcela a mtize se objevit i extrapyramidovy
akineticko—rigidni syndrom. Pacient se stava zcela zavislym na pé¢i okoli a umira v
nezadrzitelném marasmu

o Juvenilni Westphalova kineticko-rigidni varianta ptipomina klinicky parkinsonsky syndrom

*  Hrani¢ni formy HN:
1. Juvenilni forma HN
o zacina pred 20. rokem véku a je nastésti vzacna (cca 5% vsech piipadt HN)
o klinicky obraz:

e jako prvni objevuji poruchy intelektu a chovani, ale neurologicka symptomatika
miZze nasledovat i se zpozdénim nekolika let

e choreatické dyskineze obvykle nejsou patrné a dominuje rigidita a bradykineze

e mezi dalsi projevy poruchy motoriky patii dystonie, myoklonus a pyramidové
priznaky

e objevuji se i epileptické paroxysmy rtizného typu

e progrese obtizi je rychla a doba pfeziti je kratsi nez u klasické formy

2. HN s pozdnim pocitkem
o manifestuje se u osob starsich 60 let a je opét vzacna (také cca 5%)
o tato forma nemoci ma pomaly prubéh a nemocni se bézné dozivaji pramérného véku
zdravé populace
o klinicky obraz:

e hlavnim pfiznakem jsou mimovolni pohyby typu chorey - obvykle neptisobi
zavazné postizeni zakladnich dennich aktivit a nemocni jsou po motorické
strance sobéstacni

e vyraznéj$i demence se obvykle nerozviji

= diagnostika: v soucasnosti je dostupna ptima DNA diagnostika pomoci PCR
= Terapie:
e Utinna lé¢ba neexistuje.
e  Choreatické pohyby lze tlumit, nejlépe je pouzit atypicka neuroleptika, napft. risperidon ¢i
tiaprid. Tyto léky se rovnéz pouZzivaji k tlumeni psychotickych projevu ¢i vyrazného neklidu.
e  Pii tzv. Westphalové variant€ s vyjadifenym akineticko-rigidnim syndromem Ize opatrné
vyzkouset:
=  preparaty s anticholinergnim efektem (choreatické dyskineze mohou byt t€émito
preparaty vsak zesileny)
= ¢iL-DOPA
Chorea minor Sydenhami
= Etiopatogeneze:
e Objevuje se v détstvi, piedchazi ji o 1 — 6 mésict infekce beta hemolytickym
streptokokem skupiny A.
e Vznika na podklad¢ zkiiZzené imunitni reakce proti neuronalnim antigentim.
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Klinicka symptomatika:

pocatek onemocnéni se projevuje ztratou koncentrace, predrazdénosti ¢i naopak apatii
postupné se rozvine generalizovana chorea, pfevazné€ v obliCeji a na akrech koncetin
relativné Casto se manifestuje pouze na jedné poloving téla (hemichorea)

mimovolni pohyby obli¢eje plisobi dojem grimasovani

Diagnostika: dana kombinaci:

[ ]

[ ]

[ ]
Terapie:

uvedenych piiznaka
pozitivnim zachytem streptokokové infekce
vysokého titru tzv. ASLO, HESLO a C reaktivniho proteinu

lécba infektu - ATB (penicilin), klidovy rezim na ltizku a dalsi profylaxi jako pfi revmat.

Horecce

Casto se podavaji celkove kortikoidy.Ptipadné epileptické zachvaty nutno 1é¢it adekvatné
k typu zachvatu.

Nutna je i 1é¢ba piipadnych zanétlivych lozisek (tonsillektomie atd.).

jiz pouze historicky vyznam, objevuje se vSak jesté pomérné€ Casto v rozvojovych zemich.

vaskuldarni chorea
Nejcastéjsim zdrojem choreatickych ¢i choreodystonickych dyskinezi u vaskularniho postizeni
mozku jsou:

ischemické 1éze bazalnich ganglii - a. lenticulostriata: postizeni caput nuclei caudati,
predni ¢asti capsula interna a putamen
ischemické 1éze thalamu

Klinicky obraz:

Prvni manifestaci jsou obvykle jednostranné vyrazné choreatické az balistické dyskineze
postupné ubyvajici na intenzité, nékdy prechazejici do dystonie a malokdy dlouhodobé
perzistujici ve vysoké intenzité.

tardivni dyskineze

starsi vek, Castéji u zen; po vysokych kumulativnich davkach neuroleptik

minimalné 3 mésice po terapii neuroleptikem, cca u 20% pacientl

typicky se projevuji:

perioralnimi, stereotypnimi, repetitivnimi, mimovolnimi pohyby, které mohou mit
choreaticky nebo dystonicky raz

prvotnim pfiznakem je obvykle neschopnost udrzet vyplazeny jazyk v klidu
charakteristické je zmoulani rty, srkani a mlaskani

terapie: prevence vzniku - opatrné s neuroleptiky

klasicka neuroleptika, méné¢ HAK, substituce hormony Sstitné zlazy, antiepileptika (valproat,
karbamazepin), stimulancia (kokain, amfetaminy, methylfenydat), TCA, dopamiergni léky u PS
hemibalismus
dospéli - po CMP, jiné 1éze BG - tumory, abscesy

klinika

nejcastéji se jedna o postiZzeni poloviny téla, tzv. hemibalismus, byly popsany i ptipady s
postizenim pouze jedné koncetiny

raritné mize byt dyskineze oboustrannd tzv. bibalismus

balistické projevy jsou ¢asto prechodného razu, se spontannim ustupem

Onemocnéni lze ¢astecné tlumit neuroleptiky
chorea gravidarum
chorea in graviditae - manifestace prvni chorey v prvnim trimestru; Syndenham

pozor na Huntingtona

chorea gravidarum - po prvnim trimestru, nej¢astéji ve 3.

projev preeklampsie, endokrinni dysbalance
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= choreatické dyskineze obcas ustupuji zcela spontanné i v priabéhu gravidity do 2-3 mésict
po objeveni, vétsinou vSak mizi azZ po porodu
= v terapii mohou pomoci neuroleptika ¢i kortikosteroidy, jejichz pouziti v gravidité je vSak
problematické
»  chorea vznikld v souvislosti s HAK
= po 8-10 tydnech uzivani kontraceptiv po vysazeni zmizi
= charakteristicky je unilateralni vyskyt obtizi
*  po vysazeni kontraceptiv piejde bez dalsi 1éCby
Vzacnéjsi formy chorey
a) Generalizované choreiformni pohyby - mohou se vyskytovat u:
= néekterych endokrinnich poruch - hyperthyredzy, hypoparathyroidismu
= Jakob-Creutzfeldtovy nemoci
= Wilsonovy nemoci
= mnoha metabolickych onemocnéni détského veéku
= systémového lupus erytematodespolycytemia vera
b) Choreoakantocytoza
= jedna se o vzacny choreatiformni syndrom

= je doprovazen ptitomnosti akantocytl (zvlastni ,,ostnity tvar erytrocytl) v krevnim obraze
=  mimoto je ¢asto pfitomna svalova atrofie se znamkami periferniho postizeni, kognitivniho
postizeni, n€kdy i1 automutilace rt a jazyka

C) Benigni forma chorey
= autosomalné dominantné dédi¢na
= chorea pocina jiz v raném détstvi, nebyva pfitomna demence

terapie chorey:

=  blokada dopaminovych receptord - haloperidol, risperidon, tiapridal

= presynapticka deplece dopaminu - tetrabenazin

= GABA - klonazepam

DYSTONIE

déletrvajici svalové kontrakce zpisobujici staCeni postizené ¢asti téla, jeji opakované pohyby nebo
abnormalni postury
fokalni dystonie
= blefarospasmus - mimovolné svirani oénich vi¢ek, stahy m.orbicularis oculi
o 6-7. dekada; stale seviena vicka = funk¢ni slepota
= cervikalni dystonie (,,ne-ne*)- mimovolné pohyby hlavy, opakované stereotypni staceni hlavy
(rotatocolis), Gstup ve spanku
o 4.-5. dekada; TH: botulotoxin (blok uvolfiovani Ach)
= task- specific (hudebnici, pisati)
= pravdépodobné funkéni porucha senzori-motorické integrace
= geste-agonist - bod, na ktery pacient zatla¢i a miZe dystonii zrusit (cervikalni - dotkne se nosu);
striktné€ individualni
= idiopatické
= Casto prvni pfiznak generalizované dystonie - ztrata task-specifity, Sifeni; ztrata geste-agonist
polékova dystonie
=  Casna - rozvoj po nasazeni nebo zvysSeni davky - hlavné neuroleptika - vétSinou do 48 hodin;
pomtize vysazeni, TH aktivni uhli
= tardivni - po tydnech medikace, velmi uporna
terapie:
= lokalni - botulotoxin
= generalizovana - anticholinergika (benzatropin, trinexyfenidyl), GABA - baclofen, clonazepam;
hluboka nervova stimulace
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MYOKLONUS

Podstatou vzniku - existence patologického loziska vysilajiciho synchronni vyboje — generatoru
indukujiciho myoklonické zaSkuby
Takovyto generator Ize prirovnat k epileptickému lozisku, generator myoklonu vSak nemusi byt
epileptického razu.
Myoklonus dé€leni nasledovné:
1. Kortikalni myoklonus - vyvolan vybojem v urcité oblasti kortexu
= ukortikdlnich myoklonti je nutné vzdy zvazit moznost epileptického ptivodu myoklonickych
zaskubl
= existuje vSak i neepilepticky kortikalni myoklonus
2. Subkortikdlni myoklonus - ma generator umistény kdekoliv mezi kortexem a kmenem
=  je vzdy neepileptického piivodu, do této skupiny patfi i tzv.:
o palatalni myoklonus = rytmické zaskuby mékkého patra
o opsoklonus = myoklonické zaskuby obou o¢nich bulbti
3. Spinalni myoklonus - generovan kdekoliv v miSe, vzdy neepileptického pivodu

Diagnosticky postup
= Rozhodnuti, jestli myoklonus je epileptického ptivodu ¢i neni, je zakladnim a prvnim
diagnostickym krokem.

= 'V tomto rozhodnuti ndm pomahaji predevsim elektrofyziologické metody vysetiovani.
=  DalSim diagnostickym krokem je rozhodnout, zda generator myoklonickych zaskubu (at’ jiz
epilepticky ¢i neepilepticky) ma svou strukturalni (tedy potencialné odstranitelnou) pfi¢inu, napft.
nador atd.
= ... Zde ndm pomahaji pfedevsim zobrazovaci metody
Druhy myoklonu
= Epilepticky myoklonus
e Progresivni myoklonicka epilepsie
o je to klinicky syndrom, nikoliv klinicka jednotka, ve smyslu nemoci
o charakterizovana rozvojem myoklonickych zaskubi a epilepsie, ¢asto v doprovodu
mozeckové ataxie a né¢kdy i demence
o etiologie:
e nejcastéj$i onemocnéni plsobici progresivni myoklonickou epilepsii jsou
mitochondrialni nemoci, predevsim klinicka jednotka zvana MERRF
(myoklonicka epilepsie doprovazena potrhanymi ervenymi svalovymi vlakny (v
mikroskopickém obrazu svalu))
o dalsi pficinou byvaji metabolické, sttadavé ¢i neurodegenerativni onemocnéni
o klinicky se prvni projevy zac¢inaji objevovat obvykle v détském ¢i adolescentnim véku
o kauzalni 1é¢ba neexistuje, symptomaticky se pouzivaji antiepileptika
o progndza je Spatna
= Neepilepticky myoklonus
—  Pficin neepiletického myoklonu je cela fada. Rozpoznani je vSak dilezité, nebot’ musime zvazovat
kauzalni moznost 1éEby (odstranéni vyvolavajici pric¢iny).
— Dulezité je urcit pricinu i z hlediska indikace symptomatické 1écby, nebot’ ta se u jednotlivych typt
neepileptického myoklonu lisi.
e Fyziologicky myoklonus
o je vazan na usinani ¢i na spanek, kdy dochazi k nepravidelnym ¢i izolovanym
generalizovanym zaskubim trupu a koncetin - mtze rusit prubéh spanku
o také napf. singultus (Skytavka) lze povazovat za fyziologicky myoklonus (branice)
e Esencialni myoklonus
o toto onemocnéni zac¢ind mit projevy jiz v raném détstvi
o hlavni a ¢asto jedinou neurologickou abnormalitou je myoklonus
o nemocni netrpi epilepsii a nevyvine se u nich ani demence ani ataxie
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onemocnéni nezkracuje zivot, v n€kterych pripadech jsou myoklonické zaskuby
sporadické a malé intenzity, tudiz pisobi jen minimalni omezeni a nemocni spontanné
nejdou k 1ékari

charakteristické pro toto onemocnéni je, Ze myoklonus pfiznive reaguje na malé mnozstvi
alkoholu

pokud se u nemocnych mimo myoklonické zaskuby vyvine i dystonie, napf. cervikalni
dystonie, grafospasmus ¢i i trupova dystonie, hovofime o tzv. myoklonické dystonii nebo-
liDYT-11

neni doposud zcela jasné, jestli se mutace podminujici toto onemocnéni nachazi u vsech
pacientu trpicich esencialnim myoklonem i bez doprovodu dystonie.

Posthypoxicky myoklonus — syndrom Lancetv - Adamstv

o

@)
@)

klinicky syndrom vzniké pfedev§im u nemocnych po kardiopulmonalni resuscitaci ¢i po
dlouhodobé narkdze, v jejimz prubehu doslo ke globalni hypoxii mozku

pii pokusech o postaveni a rehabilitaci chlize se objevuje vyrazny, nepravidelny
myoklonus zesilujici se pohybem, ktery byva ¢asto spojen s mozeékovou ataxii a
podklesavanim pti chtizi

porucha vede k nemoznosti chiize a byva pri¢inou dlouho pfetrvavajici invalidizace
terapie: 1ze zkusit klonazepam, valproat ¢i levetiracetam

Syndrom opsoklonus-myoklonus (SOM)

o

SOM je pomérné vzacné, akutné az subakutné se rozvijejici neurologické postizeni
patogeneze: neni uspokojivé vysvétlena, ale nesporna je spoluti¢ast imunitnich déju
etiologie:

e  SOM muize byt projevem nadorového onemocnéni, u déti je na prvnim misté
tteba vyloucit pfitomnost neuroblastomu - z klinického hlediska je tedy nutno
vzdy, tj. i u dospélych osob, vylouéit neoplazii (SOM muze byt prvni projevem
nadoru)

e muze vznikat taktéz na infekénim ¢i toxickém podkladé, bohuzel se etiologie
Casto neprokaze

manifestuje se v détském i dospélém véku piedev§im opsoklonem, ktery je definovany
jako rychlé, nepravidelné, konjugované mimovolni pohyby o¢nich bulbt. Opsoklonus se
obvykle akcentuje fixaci pohledu, zavienim o¢i a pretrvava i ve spanku.

dale jsou pfitomny myoklonické zaskuby koncetin a trupu v kombinaci s dalsi
symptomatikou (zejména ataxii, tremorem, dysartrii a psychickymi poruchami)

terapie: myoklonus u SOM lze ¢astecné ovlivnit antiepileptiky (pfedevsim klonazepam,
valproat)

7 %z

Myoklonus p¥i postiZeni ¢asti senzorickomotorického kortexu

@)

jakoukoliv pfi¢inou (iraz, nador atd.) mohou vzniknout myoklonické zaskuby v
korespondujici svalové oblasti

Jiné druhy myoklonu

o

O
@)

myoklonus (mimo jinou symptomatiku) byva typicky pfi intoxikaci anticholinergiky,
tricyklickymi antidepresivy, opiaty a antidepresivy typu SSRI

Jakob - Creutzfeldtova nemoc

metabolického rozvrat jaterniho ¢i renalniho ptivodu

—  Symptomaticka 1é¢ba myoklonu

Lécba myoklonu je obtizna a nelze vytvofit zadné unifikované schéma, nebot’ se jedna o syndrom
mnoha pficin.

myoklonus epileptického ptivodu

indikovéna antiepileptika - asi nejuc¢innéj§imi léky na tlumeni myoklonickych zasSkubi obecné je
klonazepam a valproat (zesileni tlumivé GABA ergni transmise)

kortikalni neepilepticky myoklonus - mize ptiznivé reagovat na vysoké davky piracetamu (10-16
g/den)
fokalniho myoklonus - je vhodna aplikace botulotoxinu
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TIKY
—  pFechodna tikovd porucha
= idiopaticka détska tikova porucha
= vétSinou prosty vokalni nebo motoricky tik
*  trvd max. 12 mésict, ukoncen spontanni remisi
—  chronicka tikovd porucha - pohybova nebo zvukova
= v détstviiv dospélosti
=  stabilni, jediny tik neménné intenzity nikdy neni motoricky i vokalni tik soucasné
»  mnohokrat denn¢, aspon 12 mésict
—  Tourettity syndrom
= zacatek pred 18. rokem, typicky mladsi skolni vek, hlavné na hlaveé
= potize kolisaji v Case, méni se intenzita i charakter tik
= tiky mnohokrat dennég, v salvach
= pravdépodobné genetickd zatéz
= terapie: antipsychotika, BZD, BTX; individualné - podle potieby pacienta
= psychiatrické komorbidity: ADHD, OCD, anxi6ézné-depresivni syndrom

15.ALZHEIMEROVA NEMOC A DALSI DEMENCIALNI ONEMOCNENTJ -
EPIDEMIOLOGIE, NOSOLOGICKA KLASIFIKACE, PATOLOGIE, DIAGNOSTIKA,
TERAPIE

DEMENCE (viz obecna otazka ¢. 6)
10-15% obyvatel nad 65 let trpi objektivnim postizenim intelektu, u 5% je postiZeni natolik zdvazné, Ze
dochazi k problémtim se sebeobsluhou
—  definice:
= pomalu progredujici onemocnéni mozku

= vzdy poruSena pamét
*  minimalné jedna dalsi kognitivné-exekutivni porucha - orientace, rozpoznani, u¢eni, mysleni, fec,
pocitani...
* neni kvalitativni zména védomi
= onemocnéni vede ke ztraté socialnich funkci - zaméstnani, rodina, sob&stacnost
—  podobné poruchy: vékoveé podminéné poruchy paméti, benigni stafecka zapomnétlivost, MCI, piechodné
kognitivni poruchy u celkovych onemocnéni, vedlejsi uginky farmakoterapie, deprese, delirium
—  hlavni rizikovy faktor: vék
— zakladni vySetieni:
=  MMSE, clock test, Adenbrookuv test
e MMSE - orientace, zapamatovani, pozornost, pocitani, vybavnost, opakovani, cteni
e nehodnoti jazykové funkce, oddalenou pamét, exekutivni funkce, neglect
e maximum 30, norma do 28, pod 23 tézké postizeni
e Adenbrook - delsi, soucasti je MMSE a clock test; pomérné velka senzitivita a specificita;
ambulantné pouzitelny
= laboratorni screening, véetné glykémie
* morfologické zobrazovaci metody mozku - CT, MRI
= neurologické vySetieni
= neuropsychické vySetieni
— dif. dg.: Hachinskiho ischemicky skor
= nahly zacatek
»  postupujici deteriorace kognitivnich schopnosti
*  fluktuujici pribéh
= noc¢ni zmatenost
= relativné zachovala osobnost
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déleni:

deprese

somatické potize

emo¢ni labilita

hypertenze v anamnéze nebo v soucasnosti

CMP v anamnéze

jiné znamky aterosklerozy i extracerebralné

loziskové neurologické ptiznaky

loziskovy neurologicky nalez (patologické reflexy, hemianopsie)
¢im vic bodd, tim vic vaskularni; malo bodu - Alzheimer

primarni demence - demence jako tivodni nebo pievazujici symptom
e Alzheimerova nemoc, vaskularni demence, nemoc s Lewyho télisky, fronto-temporalni
lobarni degenerace, skupina rychle progredujicich demenci
sekundarni demence
e nadory (az 50%), traumata mozku a jejich komplikace, infekce (AIDS komplex), otravy,
poruchy metabolického zasobeni CNS, karence, genetické defekty, demyelinizacni
choroby, Pagetova nemoc, centralni pontinni myelolyza

ALZHEIMEROVA CHOROBA

epidemiologie: tvoti 50-60 % vech piipadi demenci
prevalence: ve véku 65 let ¢ini 0,7 %, kazdych 5 let se zdvojnasobuje

postihuje 10 % populace jedinct starsich 65 let a 50 % populace starsich 85 let

etiolopatogeneze:

geneticky vazana pfitomnost apolipoproteinu E4

mutace genu pro APP, pro preseniliny

zrychleni apoptdzy, toxické plsobeni excitacnich AMK, Al, reakce volnych radikald,
lipoperoxidacni dé&je

predilekéné je postizen mozkovy cholinergni systém — pokles hladin ACH v podkofi (ncl. basalis
Meynerti) i v ktife (entorinalni kortex, hippokampus, asociaéni oblasti)

rizikové faktory:

veék

geneticka zatéz (AN nebo Downtlv syndrom v roding)
zenské pohlavi (3,1x)

nizké vzdélani

ethylismus

hypertenze

poranéni hlavy

ptitomnost alely apolipoproteinu E4 (APOE-4)

formy AN:

rana forma (zac¢atek do 60 let véku) - prevaha deprese, postizeni praxie, fe¢i
pozdni forma

familiarni forma (5 % piipadi AN)

sporadicka forma

klinicky obraz:

diagnodza:

typicka kortikalni demence - postizeni paméti a postupné i fatickych, praktickych a gnostickych
funkei; poruchy chovani se objevuji pozdéji

diagnosticka kritéria AN (dle NINCDS/ADRDA):
® moZna
o ne zcela typické pfiznaky - variabilni prabéh a klinicky obraz demence
o nepfitomna jina jasna pti¢ina demence
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e pravdépodobna
o demence stanovend klinickym vySetfenim, dolozena globalni kognitivni skalou a
potvrzena neuropsychologickym vySetfenim
porucha 2 ¢i vice poznavacich funkci
progrese poruchy poznavacich funkci a paméti
rozvoj mezi 40-90 lety
absence poruchy védomi
omezeni kazdodennich ¢innosti

O O O O O O

chybéni mozkového ¢i systémového onemocnéni jako mozné pficiny demence

o dalsi rysy kompatibilni s dg. pravdépodobné AN - docasné setrvaly stav, deprese,
nespavost, inkontinence, bludy, halucinace, emocni labilita, porucha sexuality, ztrata
hmotnosti, mozné doprovodné neurologické ptiznaky (myoklonus, epilepsie,
extrapyramidové ptiznaky)

o jista
o  splnéna diagnosticka kritéria pravdépodobné AN

e}

histologicky prtikaz (senilni plaky, neuronalni klubka) biopsii, nekropsii

neuronalni klubka (,,neurofibrillary tangles*) - jsou podminéna agregaci tau proteinu a
nachazeji se u tauopatii - frontotemporalni demence, kortikobazalni degenerace,
P’progresivni supranuklearni obrna

e}

»  zobrazovaci metody u AN:
e CT - atrofie T lalokd, rozsifeni postrannich komor, fissura anterior, fissura lateralis,
leukoaraioza
e MR - zmenSeni hippokampu (vysoka specifita), rozsifeni spankového rohu postranni
komory, para a periventrikularni hyperintenzity bilé hmoty
e PET - Pokles perfuze a utilizace glukozy v lalocich T, P, F
= likvor u AN:
e Beta amyloid: pravdépodobny marker senilnich plak
e Tau a fosfotau protein: pravdépodobny marker neuronalnich klubek
»  nejnovejsi navrh diagnostickych kritérii AN pro vyzkumné ucely je zalozen na prukazu poruchy
epizodické paméti v kombinaci s pfitomnosti abnormalniho vysledku alespori v jednom
z pomocnych vySetfeni:
e atrofie hipokampu na magnetické rezonanci (MR) mozku
o zménéné koncentrace proteind tau, fosfotau nebo beta-amyloidu v mozkomisnim
moku
e temporoparietalni hypometabolismus na pozitronové emisni tomografii (PET) nebo
hypoperfuze na SPECT
—  lécba:
=  symptomaticka 1é¢ba a neuroprotektivni (preventivni) postupy
= kognitiva: inhibitory cholinesterazy — donepezil, rivastigmin
= nootropika: piracetam, extrakty ginkgo biloba — piechodné zlep$eni kognitivni vykonnosti
= neuroleptika — tlumeni agitovanosti a psychotickych projevi
= antidepresiva — SSRI
* nazpomaleni progrese se zkouseji estrogeny, antiflogistika, antioxidancia, antagonisté Glu
receptortl, somatostatiny, nervové ristové faktory
= psychoterapie — procviovani paméti

DEMENCE S LEWYHO TELiSKY
= epidemiologie:
e jde (po AN) o druhou nejcastéjsi primarni demenci, ¢asto AN doprovazi

e jde o typickou senilni demenci s poc¢atkem po 65. roce véku, riziko je vyssi u muzi
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synukleopatie s tvorbou Lewyho télisek - typické histologické zmény dominantné pfitomny v neokortexu
(na rozdil od typické PN s pifevahou Lewyho télisek v substantia nigra ¢i PN s demenci a pfitomnosti
Lewyho télisek v kortexu a kmeni)
diferencialné je nutné odliSit PN s demenci: pokud se parkinsonismus vyskytuje rok a vice pfed objevenim
demence, jde 0 PN s demenci, v opaéném ptipadé jde o LBD
klinicky obraz: kombinace demence, parkinsonismu a komplexnich zrakovych halucinaci
diagnostika:

e  SPECT nebo PET mohou na rozdil od AN prokéazat hypoperfuzi ¢i hypometabolismus

Vv okcipitalnim laloku
e pacienti s AN maji vy$§i hladiny tau proteinu v likvoru oproti LBD

FRONTOTEMPORALNI DEMENCE (PICK)

epidemiologie: tvofi asi 5 % demenci, ve skuping presenilnich demenci v8ak az 20 % ptipada
tauopatie, familiarni FTD s prokazanou mutaci genu pro tau-protein, sporadické onemocnéni
atrofie kortexu i subkortikalni bilou hmotu frontalniho a temporalniho laloku
asociovana s onemocnénim motorického neuronu
klinicka charakteristika:
= frontdlni neboli behaviordini varianta FTD:
e pii predilek¢énim postizeni frontalnich laloka
o manifestuje se poruchou osobnosti a chovani (desinhibice ¢i apatie, stereotypie, exekutivni
dysfunkce)
= tempordalni varianty FTD:
e pfi predilekci tempordlniho postiZeni
e dominuje porucha feci — tzv. primarni progresivni afazie (PPA), klasifikovana dale na
sémantickou demenci a progresivni non-fluentni afazii

VASKULARNI DEMENCE

definice: zahrnuje syndromy demence zptisobené mozkovymi cévnimi 1ézemi riizného rozsahu a lokalizace
epidemiologie:
— 2. nejcastéjsi pficina demenci, v Evropé se odhaduje podil na 20 %
— 15-20 % pacientt s akutni CMP ve v€ku nad 60 let ma v dobé CMP jiz rozvinutou demenci
— VD casto koexistuje s AN, odliseni od koexistujici AN je mozné jen patologicky
rizikové faktory:
— tradi¢ni rizikové faktory arteriosklerdzy
—  pfitomnost cévniho onemocnéni mozku soucasné zvysuje pravdépodobnost vyskytu AN 3x
diagnosticka kritéria:
— (dle NINCDS/AIREN = National Institute of Neurological and Communication Disorders and
Stroke and the Association Internationale pour la Recherche et 1'Enseignement en Neuroscience)
— pravdépodobna VD
= demence
= cévni onemocnéni mozku
= vztahmeziAaB
e vznik demence do 3 mésici od CMP
e nahlé nebo postupné kolisavé zhorSovani kognitivnich funkci
=  klinickou diagnézu pravdépodobné VD podporuji nasledujici klinické projevy:
e  casné poruchy chiize
e nestabilita a pady
e  pseudobulbarni syndrom
e zmény osobnosti a nalady
e  (Casta ¢i urgentni mikce bez urologické pticiny
*  mezi projevy Cinici diagnézu VD nepravdépodobnou patfi naopak:

72



e chybéni loziskovych pfiznakt postizeni mozku kromé demence
e  vznik poruchy paméti a dalSich kognitivnich poruch brzy v prib&éhu onemocnéni, bez
pritomnosti znamek loziskového ¢i difuzniho postizeni mozku cévniho charakteru na
zobrazovacich metodach
definitivni VD:
= vySe uvedena kritéria pravdépodobné VD
= histopatologicky prikaz cerebrovaskularniho postizeni biopsii ¢i autopsii
= absence histologickych znakti svédéicich pro AN nebo jiny typ demence

— klasifikace VD (upraveno podle NINCDS/AIREN)

1. Demence p¥i mikroangiopatii — ,,small vessell disease“ (také subkortikalni VD)

2. Binswangerova nemoc (subkortikalni leukoencefalopatie) - patologicky lipohyalindza malych
cév, fibrinoidni nekroza vétsich cév)

3. Vaskuldrni demence subkortikdlniho typu (CT mozku s nalezem leukoencefalopatie,
vice€etnych lakunarnich infarktd a difizni mozkové atrofie)

4. Status lacunaris (viceCetné lakunarni infarkty subkortikalné v dtsledku uzavéru malych
penetrujicich arterii)

5. Cerebralni amyloidovad angiopatie (vede typicky k recidivujicim intracerebralnim krvacenim)
6. Multiinfarktovd demence (mnohocetné malé i velké infarkty) — také kortikalni VD

7. Demence ischemicko-hypoxicka (pti mozkové hypoperfuzi)

8. Demence po strategicky umisténém infarktu

9. Demence posthemoragickd (po probéhlém mozkovém krvaceni)

10. Hereditarni VD - v ramci vzacnych hereditarnich onemocnénich mozku (CADASIL —
»Cerebralni Autosomalné Dominantni Arteriopatie se Subkortikalnimi Infarkty a
Leukoencefalopatii®, familidrni forma cerebralni amyloidové angiopatie)

11. Muze jit i o kombinaci vice cévnich mechanismii, event. kombinaci vaskularni demence s dalsi
pric¢inou

16.KORENOVE SYNDROMY, PLEXOPATIE, MONONEUROPATIE A UZINOVE

SYNDROMY - PERIFERNI PAREZA N. FACIALIS, KORENOVE SYNDROMY HORNI A

DOLNI KONCETINY, SY BRACHIALNIHO A LUMBOSAKRALNIHO PLEXU,

LOKETNIHO, KARPALNIHO A TARZALNIHO TUNELU

PERIFERNI PAREZA N. FACIALIS

— etiologie

pti afekcich pribéhu nervu v riznych lokalizacich — v oblasti parotitidy (zanét, nador, operace),
canalis facialis (trauma, zanét, nador, ischemie), mostomozec¢kovém koutu (vestibularni
schwannom) a kmene (ischemie, hemoragie, tumor, zanét)

Zanétliva — Herpes zoster oticus (Ramsay Huntlv sy), Lymeska borreliosa (¢asto jako diplegie),
mesotitida, mastotitidy, parotitidy, polyradikuloneuritida (GB), RS, syfilis

Cévni etiologie — ischemie, hemoragie, AV malformace, kavernom

Tumory — neurinom n. acustici, meningeom MMK, tumor kmene, parotidy.

Urazy - fraktura baze lebni, pyramidy.

Operace - v obl. glanduly parotis, cholesteatomy, tympanoplastiky, mastoidektomie, neurinomu
akustiku, dekomprese pfi esencialni neuralgii n. V.

Jiné - graviditida, diabetes melitus, hemoblastozy, karcinomatozy, hypertenze, thyreopatie.

— Klinicky obraz

Pii periferni paréze dochazi ke kompletni 1ézi v oblasti obou vétvi n. facialis

X Pfi centralni paréze je horni ¢ast obliCeje, ktera je zasobena i z druhé strany, usSetfena a
postizena je jen dolni vétev.

Subjektivné udavaji pocit “divné tvare, citlivosti”, ktera se pti neurologickém vysetieni neprokaze
dale bolest retroaurikuldrné, problémy béhem jidla — vytékani slin, ulpivani potravy za zuby
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=  Pacient ¢asto ukazuje na zdravou tvar jako na nemocnou!

= Objektivné patrné oslabeni celé poloviny obliceje, paréza vétsinou vidét na prvni pohled jako
napadnd asymetrie obliceje, a to i pfi neuplném ochrnuti.

= tfeba ovéfit nekteré ptiznaky typické pro odstupy nervt v canalis n.facialis:

e Pfed odstupem n. petrosus major (proximalni 1éze): snizend tvorba slz, paleni o¢i

e  Pted odstupem n. stapedius — hyperakusis

e Pfed odstupem chorda tympani (distalni 1éze) — porucha chuti pfednich 2/3 jazyka

*  Bellova paréza — esencialni, primarni

e nejbéznéjsi, vznika nahle, v kterémkoliv veéku, ¢asto po predchozim infektu, prochlazeni z
jizdy autem nebo pfi pobytu v privanu (proto e frigore).

e nazyvana jako primarni (esencialni, idiopaticka), ale prakticky vzdy se jedna o kranialni
neuritis — serézni zanét s edémem nervu ve Fallopiové kanalu, kdy dochazi ke kompresi
nervu a vasa nervorum a nasledn¢ k ischémii.

»  Sekundadrni periferni paréza n. VII
e  Vznika v celém pribéhu nervii, na podklad€ riznych etiologii
Diagnostika
= Lécba a diagnostika periferni parézy byva v bézné praxi ambulantnim vykonem, naprosto nezbytné
odlisit v§echny zavazné stavy dle anamnézy, klinického obrazu a pomocnych vysetfeni. Zejména je
tieba vyloucit kmenové postizeni, akutni zanét CNS.
=  Anamnestické udaje

e anamnéza: Uraz, febrilie, infekt, DM, onemocnéni §titné zlazy, hypertenze, vytok z ucha

e subjektivné: vertigo, diplopie, parestézie koncetin, poruchy feci a polykani, piskani
v uchu, porucha sluchu, bolesti hlavy

* neurologické vySetieni

e  Zakladni s posouzenim etaze- 1éze v obl.hlavovych nervii, oblasti kmene, supranuklearné

e  Zhodnoceni pfiznakid v oblasti mimiky:

e horni vétev - zvednuti obo¢i a nakréeni ¢ela, zamraceni, zavieni o¢i (vhodné
zméfit nedovieni vicka — lagophtalmus v milimetrech), nakréeni nosu

e dolni vétev — zhodnoceni nasolabialni ryhy, symetrie koutkti v klidu a pfi feci,
se$puleni pusy, zapiskani, nafouknuti tvafi, tlak ¢elem proti odporu.

e Reflexy kornealni a nasopalpebralni, byvaji snizené

=  pomocné vySetfovaci metody

e  ORL vysetfeni - stav stfedousi, vylouceni herpes zoster oticus, sluchu

e CT mozku nebo MRI mozku (Easto se provadi odlozeng, ne statim)

e  Vysetfovaci metody fakultativni (dle ptiznaki)

e odbéry - borrelie protilatky serologicky, zakl. odbéry vcetné §titné zlazy a
glykémie
e lumbalni punkce (zékladni virologie — hlavné herpetické viry, protilatky proti
borreliose, kultivace likvoru, vySetfeni oligo klonalnich past, imunologie, atd.
o Neprovadi se u vSech, pfi podezieni na akutni neuroinfekci, pti recidivé
parézy (susp. na chronické zanétlivé onemocnéni CNS véetné RS)!

e Dalsi vySetfeni: EEG (u neuroinfekci), EMG k urcenti tize 1éze n. facialis, RTG Ibi u

traumat
Lécba
* Bellova paréza
e  Kortikoidni kura jako farmakologicka dekomprese vétSinou do 3 dnti od vzniku nasadit
Prednison 40-80 mg a postupné vyklesat (vétSinou o 10 mg 4 1-2 dny) béhem 7-14 dnd.
e Nepodava se ale vzdy (u rizikovych pacientli — susp. zanét, diabetici, stari
pacienti). V gravidité a u KI zvazit diuretika a jinou antiedematdzni terapii
(Aescin).
e Symptomaticka nespecificka — vitaminy - Milgamma i.m. obden nebo denng, celkem 10x
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e Prevence — edukace jak ptidrzovat tvar - prevence pietahovani a vzniku synkinéz, ochrana
pred prochladnutim
e OsSetfeni o¢i — nutné sledovat stav oci a branit vysychani, které mize vést az k ulceraci
rohovky
e  Pfes den se aplikuji,,umélé slzy* kazdé 1-2 hodiny, alespon 3x denn€, na noc pfi
lagophtalmu kryti mulem s masti — pouziva se napi. Ophtalmo Azulen.
e  Pfi pfetrvavajicim nalezu vhodné o¢ni konzultace (,,komirka“Setfici oko, sutura
vicka).
¢ Rehabilitace- mekké techniky, instruktaz, elektrolécba
=  Sekundarni periferni paréza
e Terapie ptic¢iny — ATB (infekty stfedousi, meningoencefalitidy, neuroborreli6za),
Herpesin (herpes zoster oticus, herpeticka neuroinfekce), plazmaferézy u GB, SoluMedrol
uRS
e  Symptomatickd — viz. Bellova — zde hlavné vitaminy a antiedemat6zni 1é¢ba (Aescin)

KORENOVE SYNDROMY HORNIi A DOLNi KONCETINY

viz. Otazka 17
bolesti na podkladé stisknuti kofene v meziobratlovém prostoru, postiZzeni unilateralné nebo bilateralng,
vétsinou asymetricky

MONONEUROPATIE, UZINOVE SYNDROMY - dale viz jiné otazky

Mononeuropatie = 1éze jednotlivych nervi, nejéastéji uzinové syndromy (itlak nervu ve fyziologickych
uzinach)
postizeni periferniho nervu
= neuropraxie — nejleh¢i, reverzibilni, nerv ani axony nepferuseny, pouze utlak nervu, funkéni
poruseni vodivosti nervu
= axonotmese — axony preruSeny, nerv jako celek kontinualni, dochazi k Wallerové degeneraci,
regenerace spontanni
= neurotmese — kompletni preruSeni nervu, Wallerova degenerace, regenerace neni mozna spontanngé,
nutné nerv sesit
etiologie:
= Komprese ( otlakové paresy) x Gzinové syndromy
= akutni zevni trauma, latrogenni
= Ischemické (uzavér tepny, embolie), Infekéni (Lymska boreliosa, herpes zoster)
= Metabolické a endokrinni (DM, thyreopatie), Autoimunni onemocnéni (RA, SLE,..)
= Systémova onemocnéni (mononeuropatie multiplex — napt. vaskulitis)
terapie: podle stupné poskozeni nervu a etiologie
= konzervativni - cilena fyzioterapie
= chirurgicka - ¢asna pfi jasném pieruseni nervu, odlozena (6-8 tydnt)

n.medianus - syndrom karpalniho tunelu

kompresni neuropatie v oblasti zapésti. nejcastéjsi uzinovy (entrapment) syndrom, nejcastejsi
mononeuropatii
n. medianus inervuje:

= M. abductor pollicis brevis

= M. opponens pollicis

= M. flexor pollicis brevis

*  Lumbrikalni svaly pro II. a III. prst
incidence - Zeny jsou postiZeny zhruba 3% ¢astéji neZ muZi, pramérny vék pacient je mezi 45 - 55 lety,
pracujici populace
anatomie karpalniho tunelu:
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Stény karpalniho tunelu tvofi:
e eminentia carpi ulnaris; os pisiforme, hamulus ossis hamati,
eminentia carpi radialis: tuberositas ossis scaphoidei a tuberculum ossis trapezii,
e palmarni strana: ligamentum carpi transversum neboli retinaculum musculorum flexorum,

e dorzalni strana: zapéstni ktstky
prochazi n. medianus a 9 §lach flexori prstt
Nervus medianus vysila nad karpalnim tunelem ramus palmaris nervi mediani — senzitivni
vétvicku pro lateralni oblast karpu a lateralni ¢asti dlang; tato oblast proto neni senzitivné
postiZena.
Po prichodu karpalnim tunelem vysila rami musculares pro svaly thenaru kromé& m. adductor
pollicis a hluboké hlavy m. flexor pollicis brevis, které jsou zasobeny z n. ulnaris.
Dale vysila nervi digitales palmares, které zasobuji motoricky musculi lumbricales I et 1l (pro 2. a
3. prst)
senzitivné 1. prst az polovinu 4. prstu z palmarni strany a jejich inervace piesahuje pfes konecky
prstl az na dorzum ruky, kde senzitivné zasobuji distalni ¢asti clankd prsti

— etiopatogeneze

uzina = anatomicky predisponuje k postiZzeni nervu
Jakakoliv abnormita nervu ¢i jeho okoli — zmenseni okolniho prostoru, komprese nervu
Nejprve utlak vasa nervorum — ischemizaci nervu a edém — dale zvysuje tlak na nerv v prichodu
karpalnim tunelem
Pretrvavajici chronickd komprese — strukturalni zmény v nervu
e zpocatku dochazi k 1ézi myelinové pochvy
e pozdéji se objevuje postizeni jednotlivych axontl) s postupnou ztratou funkce senzitivnich
a motorickych vlaken
e Nékdy mize dojit az ke vzniku intraneuralni fibrozy
e Slabé myelinizovana vlakna vedouci percepci bolesti jsou odolnéjsi
Rizikové faktory rozvoje SKT:
e nadmérna, dlouhodoba a jednostranna lokalni svalova zatéz drobnych svald ruky
a predlokti
e  pouzivani vétsi svalové sily s niz§i ¢etnosti pohybi ¢i mensi svalové sily s

v v

prace s pocitacovou klavesnici a mysi v nevhodné poloze) — vede k hypertrofii,
traumatizaci a edému mekkych tkani;
e vibrace s pfenosem na ruce (prace s motorovou pilou, sbijeckou, pneumatickym kladivem
¢i vrtackou)
e  vznik mikrotraumat pfimo v nervu, ¢i k poskozeni vasa nervorums naslednou
ischemii nervovych vlaken
o diabetes mellitus
¢ hormonalni zmény (tyreopatie, 3. trimestr t€hotenstvi — potiZe odeznivaji do nékolika
tydni po porodu, uzivani hormonalni antikoncepce, klimakterium, akromegalie)
e revmatologickd onemocnéni (revmatoidni artritida, systémovy lupus erythematosus)
e traumatické zmény (zlomeniny kosti zapésti s naslednou tvorbou kosténého svalku,
Collesova fraktura)
e obezita, dna, alkoholizmus, vyzivové karence a mnoho dalSich;
e  kongenitalné uzky karpalni tunel, anomalni odstupy slach, cévni anomalie, ganglion,
tumor.

—  Kklinicky obraz

nejprve se objevuji senzitivni symptomy:
e parestezie (pocit mravenceni, brnéni) i dysestezie 1. az 3. a ptilehlé ¢asti 4. prstu na
palmarni strané ruky a dorsalné v okoli nehtt tychz prsti
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¢ nékdy mohou pfiznaky postihnout v§echny prsty (na podkladé anastomé6z mezi
n. medianus a n. ulnaris: Martinova-Gruberova anastomoéza na predlokti ¢i Cannieova-
Richeova anastoméza ve dlani)
e pocit ,,oteklé ruky* bez zjevného otoku;
e zpocatku typicky v noci — vzbudi pacienta nad rdnem a po protiepani ruky a rozhybani
prsti dochazi k ulevé, pozdéji i v klidu pres den;
e nebo pfi manualni praci, pii zalomeni zapésti ve statické poloze ruky (drzeni fiditek kola)
nebo pfi elevaci horni koncetiny (drZeni se v dopravnim prostfedku).
= lehka az tézka hypestezie v oblasti 1. az radialni poloviny 4. prstu z ventralni ¢asti a na dorzalnich
koneccich prstil
»  zhorSeni jemné motoriky (problém zapnout knoflik ¢i sebrat drobnou minci)
*  motorické pfiznaky: paréza abdukce a opozice palce
= v tézkém stadiu mohou senzitivni pfiznaky mizet, je pfitomna atrofie drobnych svalti thenaru v
disledku tézké denervace
*  mezi netypické priznaky patii vystielovani bolesti z ruky do predlokti, paze ¢i az do ramene nebo
bolesti v oblasti karpu
= vzécné fascikulace ¢i spasmus svall thenaru
=  mohou se objevit také autonomni pfiznaky — zména teploty, zabarveni a trofiky kiize a nehtd
= Vyvoj subjektivnich ptiznakd
e 1. faze — ranni tupost v prstech;
e 2. faze —noéni parestézic;
e 3. faze — denni parestézie — hlavné pfi praci s rukama nad hlavou (tfeba drzeni se madla v
MHD);
e 4. faze — neobratnost drobnych pohybt
= Objektivni nalez
e  Poruchy citlivosti
e Motoricky defekt vznika pozd¢ji — hlavné atrofuje m. abductor pollicis brevis;
- ptiznak svicky — ruka dlani vzhtru, palec tr¢i nahoru, tla¢ime ho do dlané, sledujeme
jeho odpor;
- vznikla atrofie tohoto svalu déla takovou jamku lateralné na thenaru.
e  Citi nad thenarem normalni (subkutanni vétev z n. medianus odstup pied vstupem do
karpalniho tunelu!!!).
e pseudoneurom n. mediani — vietenovité ztlusténi nervu vznikajici utlakem nervu a
hromadénim axonoplasmy.
— Diagnostika
=  VySetieni
e Provokacni testy — manévry, kterymi se v karpalnim tunelu z(zi prostor pro nerv:
e poklep kladivkem nebo prstem nad karpalni tunel (Tineluv test)
e  komprese nasimi prsty nad karpalnim tunelem 30 sekund (Durkantv test)
o flexe ruky v zapésti po dobu 60 sekund (Phalentiv test),
e  extenze ruky v zapésti po dobu 60 sekund (obraceny Phalentiv test)
e zvednuti rukou po dobu 60 sekund (hand elevation test)
= Elektromyografie a elektroneurografie
e Kk verifikaci diagnozy i ke stanoveni tiZe postizeni a k objektivnimu sledovani nemoci;
e postizeni senzitivnich a motorickych vlaken (neurografie)
e prukaz demyeliniza¢nich znamek postizeni nervu — snizena rychlost senzitivniho vedeni
a prodlouzena distalni motoricka latence, obraz disperze potencialt;
e jehlova EMG — reinervacni potencialy (chronické postizeni) a abnormni spontanni
aktivita (akutni postizeni)
= Zobrazovaci metody
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terapie

e sonografie, CT, magneticka rezonance — pii selhani operace ¢i k vylouceni tumoru jako
pric¢iny SKT;

e rtg snimek —pfi podezieni na revmatologické onemocnéni ¢i abnormitu kosti (napf. po
traumatu).

Konzervativni terapie

e  kauzalni 1é¢ba zakladniho onemocnéni;

e snizeni zatéze horni koncetiny;

e stfedni postaveni ruky, omezeni flexe a extenze zapésti (v noci meékka ortéza ¢i obvaz na
zapésti k udrzeni stiedniho postaveni);

o fyzioterapie — ultrazvuk, laser, magnetoterapie, iontoforéza, mobilizace zapé&stnich kosti
atp.;

e nesteroidni antiflogistika celkoveé v kombinaci s lokalni terapii;

e obstiik s aplikaci lokalnich anestetik, steroidii ¢i nesteroidnich antirevmatik;

e vitaminy skupiny B.

Chirurgicka terapie

e indikovano je stfedné t¢zké az t€¢zké postizeni dle klinického a EMG nalezu;

e dekomprese nervu pomoci discize ligamentum carpi transversum;

o Kklasicky otevieny pfistup (zlaty standard) ¢i endoskopie

e Vv LA se tento zakrok provadi ambulantng;

e vyskytuje se docela dost komplikaci — nedostate¢né protéti ligamenta (nedostate¢ny fez,
pouZziti tzv. retinakulomu naslepo...)

syndrom loketniho kanalu, Kubitalniho kanalu

utlak n. ulnaris
Kubitalni tunel — lig. col. ulnare (spodina), medialni epikondyl humeru, olekranon a aponeur6za m.
flexor carpi ulnaris
Etiologie
e po zlomeninach — vznika hypertroficky svalek
e profesni zatizeni, chronické mikrotraumatizace — dlouhodoba flexe v lokti (brusici skla)
klinicky obraz
o motorika: flexor carpi ulnaris, flexor digitorum profundus, hypothenar, mm.interossei
o Neschopnost flexe 11.—V. prstu v metakarpofalangealnich kloubech (mm.
interossei).
e Neschopnost addukce a abdukce 11.-V. prstu (mm. interossei).
e  Neschopnost flexe v distalnim interfalangealnim kloubu IV. a V. prstu (m. flexor
digitorum profundus).
e  Vazne addukce palce — novinovy pfiznak
e parestezie IV. a V. prstu; n€kdy spontanni bolesti v medialnim epikondylu humeru
e  tupost prsti
e parézy a atrofie - drapovita ruka, nedokonaly stisk ruky
e typické obtize — pii sepnuti opasku, zapnuti zipu, knofliku
Lécba - operacni — deliberace a transpozice nervu pied medialni epikondyl

Syndrom Guyonova kanalu

distalni komprese nervus ulnaris v oblasti zapésti (Guyontv kanal, lig. pisohamatum).
komprimovan miize byt spole¢ny kmen nervu ¢i pouze hluboka motoricka vétev nebo senzitivni
ramus superficialis

nikdy neni (na rozdil od syndromu kubitalniho kanalu) postizen m. flexor carpi ulnaris a hluboké
flexory prstii
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= Kklinika
e bolesti v dlani
e dale dle lokalizace léze porucha ¢iti (jen hypothenar a 5. a 4. prst)
e oslabeni (dukce prsti — nesvede Spetku, lumbricales — flekéni postaveni 4.-5. prstu,
slabost addukce palce)
= dg. EMG vySetfeni
= operacni lé¢ba - uvolnéni nervus ulnaris

Syndrom supinatorového kanalu

= komprese hluboké vétve n. radialis - prochazi skrze m. supinator (itlak Frohseho arkadou)
= slabost extenze prsti v metakarpofalangealnich kloubech

dalSi formy utlaku n.radialis
» v oblasti axily — postizena i motoricka vlakna pro m. triceps brachii — oslabeni extenze v lokti

e napi.: komprese vysokymi berlemi
= v oblasti sulcus n. radialis — inervace tricepsu v normé, postizeny extenzory ruky a prstt
e napi.: Saturday night palsy — tlak okraje lavicky nebo zidle v oblasti axily u silné opilych,
paréza milenct

Pronatorovy syndrom
= komprese n. medianus mezi 2 hlavami m. pronator teres v oblasti proximalniho ptedlokti
= bolest v oblasti lokte a horni tietiné piedlokti s paresteziemi u I.—IV. prstu
= oslabeni m. flexor pollicis longus a abductor pollicis brevis

Struthersiv syndrom
= komprese n. medianus
= v distalni ¢asti humeru pod Struthersovym vazem v oblasti anomalniho vybézku processus
supracondylaris
*  bolest nad loktem s brnénim prstti a ruky az oslabeni svalu predlokti

Kilohiiv-Neviniiv syndom
= komprese n. interosseus anterior v oblasti proximalni téetiny piedlokti
»  abnormalnim vazivovym pruhem jdoucim od hluboké hlavy m. pronator teres ke §lase m. flexor
digitorum superficialis nebo profundus
= bolesti v oblasti volarni horni tfetiny pfedlokti, oslabeni hlubokych flexora prstti 1. - 3.
= uprofesi vyZadujicich silnou a dlouhodobou flexi v lokti a pronaci (tesafi, feznici, pii zpracovani
kuze)

UzZinové syndromy na dolni koncetiné

Meralgia parestetica
=  komprese n. cutaneus femoris lateralis v oblasti lateralniho uponu lig. inguinale
= postihuje vice téhotné, obézni, diabetiky
= palcivé bolesti a parestézie na zevni strané stehna (oblast kapsy kalhot)
=  Potize se Casto zhorSuji delSim stanim, chiizi ¢i obracenim na posteli, zmiriuji se flexi v ky¢li
=  Nikdy neni pfitomna porucha svalového napéti ¢i oslabena flexe v kycelnim kloubu
= Terapie
e s uspéchem vyuzit opakovanych injekci kortizonoidti a mistnimi anestetiky do oblasti

uziny,
e  peroralni uzivani antiflogistik.
e  Piineuspéchu Ize provést chirurgickou exploraci a uvolnéni nervu z mista Gziny
Utlak n.femoralis v oblasti inguinalniho kanslu
= Motoricky inervuje m. iliopsoas, m. sartorius a quadriceps femoris
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Umoziuje flexi v ky¢li a extenzi v koleni
senzitivni inervaci zajist'uje na vnitini stran¢ stehna a vnitini strané bérce.
Klinicky obraz
e dominuje postizeni motorické funkce quadricepsu
e  problémy s chtizi do schodd, vystupem na zidli, pfi chiizi ze schodl se jim podlamuje
dolni koncetina.
e  Pfi del§im trvani poSkozeni quadriceps atrofuje

- Utlak n.peroneus v oblasti hlavi¢ky fibuly

Sezitivné inervuje zevni stranu lytka
Motoricky fidi everzi nohy, extenzory piedni strany bérce a drobné svaly dorza nohy.
Klinicky obraz
e  Protoze vazne dorzalni flexe nohy, neni nemocny schopen chodit po patach a Spicka
prepadava.
e  kohouti chiize (foot-drop)
e  parestesie zevni plochy bérce, dorsu nohy, méné i na prstech

—  Syndrom medialniho tarsalniho kanalu

komprese n. tibialis pod retinaculum flexorum
parestézie, dysestézie, bolesti s propagaci do planty
potize se vyskytuji zpo¢atku jen pii zatézi (tanec, béh, chiize), ale postupné jsou bolesti a brnéni i v
noci, v klidu
pti dlouhém stoji na $pickach (profesionalni postizeni baletek a tanecnic), pii vadné obuvi
terapie - nutna uprava zatéze (pro tane¢niky profesionaly Casto znamena konec této umélecké
kariéry)
- chirurgicka revize dobry efekt

— Mortonova metatarzalgie

komprese n. plantaris medialis
palciva bolest v oblasti mezi 3. a 4. meziprstcovym prostorem nohy, planty pfi chiizi nebo pfi stoji
Zeny postizeny &ast&ji — vlivem noseni vysokych podpatki a nevhodného tlaku na meziprstcové
prostory nohou
profesionalni postiZzeni baletek
Terapie
e  odstranéni zevnich provokacnich pficin — Giprava obuvi, snizeni podpatku ¢i noSeni
specialnich vlozek obuvi.
e  Obstiik postizeného prostoru smesi kortizonoidu a anestetika je 1éCebny i diagnosticky
zakrok.
e  Chirurgické feseni — vynéti neuromu — je G¢innym fesenim u odolnych pfipadu

SYNDROM BRACHIALNIHO A LUMBOSAKRALNIHO PLEXU

—  Mezi pri¢iny plexopatii patfi:

trauma véetné iatrogenniho: operace ramena, kycle
e  Zvlastnim typem je tzv. avulze (vytrzeni) brachialniho plexu, typicky jako nasledek
motohavarii
e ve skutecnosti jde vSak o vytrzeni kofent z michy.
komprese: nadorem (Pancoasttiv tumor apexu plic), vysoké berle v axile, komprese hlavickou
plodu u rodi¢ky, hematomem v psoatu aj.
dysimunitni porucha: idiopaticka brachialni (vzacné i lumbosakralni) plexopatie
vaskularné ischemicka a metabolicka: vaskulitidy, diabetes mellitus

— plexus brachialis

anatomie
e  Plexus brachialis (C4-Thl) vznika propojenim pfednich vétvi C5-C8, k nimz na kranialni
strané pfichazi spojka z C4 a kaudalné se k nim pfipojuje vétsina vladken z Thl.
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e  Ventralni vétve C5-Thl se spojuji do tfi primarnich svazkt (truncus superior, medius a
inferior).
e Pod klavikulou se tfi primarni svazky (trunci) pazni pletené dale déli, kazdy primarni
svazek se rozdéli v pfedni a zadni vétev, spojenim téchto vétvi vznikaji sekundarni svazky
— fasciculi plexus brachialis. Ty postupné obstoupi kmen a. axillaris a z nich teprve
vychazeji vlastni periferni nervy.
»  Kompletni paréza plexus brachialis
e chaba plegie celé horni koncetiny (pletence, paze i ruky).
e  z{stava jen schopnost elevace ramene.
e (it je poruSeno krom¢ vnitini a zadni strany.
e muze byt Hornertiv syndrom z porusené sympatické inervace.
e areflexie C5-8, v chronickém stadiu t&zké atrofie
»  Inkompletni paréza plexus brachialis - dva typy obrny:
e horni - nemozna abdukce v rameni a flexe v lokti (Duchenne-Erb)
e motorické 1ézi v oblasti ramene a ¢aste¢n¢ paze.
e motoricka inervace vlastni ruky je normalni
e dobra ruka na ochrnutém rameni a pazi®.
o areflexie C5-6 (r. bicipitovy a brachioradialni)
e dolni - drobné svaly ruky a pfedlokti, s Hornerovou trias
e  Parézu dolniho typu (C8-Th1)
e ochrnutd ruka na dobrém rameni a pazi®.
o areflexie C8 (r. flexort prsti)
*  syndromy horni hrudni apertury - TOS - tlakové postizeni nervové-cévnich struktur
e a.av.subclavia + plexus brachialis intermitentné¢ stlaovany v horni hrudni apertufe mezi
1. kréni Zebro a okolni struktury
e sy. kréniho zZebra - tah za napnutou pazi smérem doldl vyvola parestezie, porucha hybnosti
C8-Thl
o skalenovy syndrom - bolest na ulnarni stran¢ ruky, vazomotorické zmény
o kostoklavikuldrni syndrom - Utlak plexu, a. i v. axillaris; u anomalii hrudniku a pokleslych
ramen; dolni paréza plexu
o hyperabdukcni syndrom - ve spanku s rukama za hlavou nebo rukou pod hlavou
e utlak plexu tumorem Pancoasttiv tumor
e  klinicky obraz
e Jen u malé ¢asti postizenych.
e Pocit chladu a zbéleni prsti, Raynaudiv syndrom, bolest a inava horni koncetiny
pfi praci ve vzpazeni
e parestézie v horni konceting, zvlasté v prstech
e oslabeni/vymizeni pulzaci na tepnach HK + Selest v podklickové oblasti (v
urcitych polohach)
o trofické kozni zmény na Spickach prsti vyjimecné
— plexus lumbosacralis - viz obrny jednotlivych nervii v obecce
= plexus lumbalis — Th12 — L4
¢ Nervus iliohypogastricus, Nervus ilioinguinalis, Nervus genitofemoralis, Nervus cutaneus
femoris lateralis, Nervus femoralis, Nervus obturatorius
= plexus sacralis — L4-S5
e Nervus gluteus superior, Nervus gluteus inferior, Nervus cutaneus femoris posterior,
Nervus ischiadicus, Nervus pudendus
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17.VERTEBROGENNI SYNDROMY - ALGICKE SYNDROMY KRCNi A BEDERNI,
DISKOPATIE, SPONDYLOGENNI MYELOPATIE, KORENOVE SYNDROMY,
DIAGNOSTIKA A TERAPIE, KOMPLIKACE

— Klasifikace:
= segmentové (regionalni) syndromy - akutni a chronické bolesti v zadech;
e porucha funkce v jednom segmentu ¢i jedné oblasti, porucha drzeni patete, lokalizovana
bolest, reflexni zmény
e chybi kofenova iritace a neurologicky deficit
=  kompresivni neurologické syndromy
e typické kofenové bolesti vyzatujici v pfislusném dermatomu, obvykle provazené dalSimi
neurologickymi pfiznaky (motorickymi a sensitivnimi)
e  Degenerativni (diskogenni : 4.- 5. dekada; spondyléza: 6.-7. dek.)
e Nedegenerativni (prevazuje do 30 let véku)
o radikulopatie = kotenové syndromy; typicka radikularni bolest vyzatujici do dermatomu
s motorickymi a senzitivnimi pfiznaky; véetné sy. kaudy a neurogennich klaudikaci
e myelopatie
=  Nekompresivni — Metabolicka (DM), Infekéni (herpes zoster, lymeska borelidza)
— etiologie:
»  organicka onemocnéni nedegenerativni — infekéni, neinfekéni zanéty, nadory, osteoporoza,
traumata, vyvojové anomalie
= degenerativni onemocnéni patete — zvySeny tlak nebo pietizeni patefe - spondyloza,
osteochondroza, spondylartoza
»  funkcni vertebrogenni syndromy — bez jasného organického korelatu
— jedna z nejcastéjSich chorob vibec, 5. nejéastéjsi pfic¢ina hospitalizace
— ataku zazije cca 60-90% lidi, prevalence radikularnich syndromt a myelopatii se odhaduje na 2-3 %

AKUTNI BOLESTI V ZADECH
— podle lokalizace:
= kréni pater - cervikalgie, bolesti za krkem, ustrel
- Muze byt projekce do hlavy (cervikokranidlni syndrom) nebo do HK (cervikobrachialni
syndrom)
- Pii¢iny: — myofascialni bolest a trigger points (levator scapulae, trapéz-hlavné horni, kratké
extenzory §ije)
— blokady v oblasti kréni patete a hornich Zeber
— problematika ramenniho kloubu a lopatky
— syndrom horni hrudni apertury
=  hrudni patef — thorakodorzalgie
- Vzdy primarn¢ dif. dg. hlavné proti AP:
—1u VAS delsi trvani (hodiny az dny) a nebyva tzkost
— neni provokace fyzickou zatézi (schody)
— je provokace pohybem C, Th patete
— nereaguje na nitroglycerin
»  bederni pater - lumbago, houser; pii organické nedegenerativni etiologii lumbalgie, low back pain
= Pfipfetrvavani bolesti po dobu delsi nez 3 mésice se stav oznacuje jako chronické
lumbago
— Etiologie - vétsinou se detailni pfi¢inu nepodaii odhalit

»  vétSinou kombinace pfetizeni a mikrotraumat okolni pojivové tkané

»  vzacné diskogenni lumbago - komprese lig. longitudinale posterius nebo duralni vak

= Zavazna organicka onemocnéni nedegenerativni povahy mohou zacit akutné, ale dalsi prubeh je
protrahovany
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—  klinika:

nahle vznikla akutni lokalni bolest — v pfislusné oblasti patete, Casto asymetrickd, bez iradiace
abnormalni postaveni patete
= krk - tklon, rotace, srovnani lordozy
*  hrudni - hyperkyf6za nebo absence kyfozy
*  bederni - srovnani lordozy, uklon, pfedklon
hybnost omezena, bolestiva - vét§inou jen jednim smérem; ostatni pohyby ¢aste¢né nebo tplné
zachovany
reflexni zmény pojiva - zhrubéni kozni fasy nad postizenym segmentem (hyperalgeticka kozni
z6na)
= gsvalové spasmy postihujici paravertebralni, ale i vzdalené;si svaly
= tzv. bolestivé (spoustové) body jak na strukturach patete samotné (napf. trnové vybeézky),
tak i na vzdalenéjsich strukturach (zebra, sternum, rameno, panev).
* mohou postihovat i vnitini organy a imitovat extravertebralni onemocnéni, napt. akutni
koronarni ptihodu

—  benigni prabéh; 90 % nemocnych s akutnim lumbagem je bez bolesti do 2-3 mésicti; cca 50% nemocnych
recidivuje
— neni nutné provadét zobrazovaci vySetfeni

CHRONICKE BOLESTI V ZADECH

—  velké spektrum pficin, je nutna dif. dg.

— red flags - zavazné nedegenerativni onemocnéni nebo riziko trvalého neurologického deficitu

vek nad 50 nebo pod 20 let - tumor, nad 70 let - trauma

trvani bolesti nad 1 mésic

existence primarniho extravertebralniho nadoru (tumor), chronického zanétu (zejména ledvin, plic,
kize - infekce) ¢i jiného zavazného onemocnéni (diabetes — infekce)

imunosuprese, dlouhodobé podavani kortikosteroidd, i.v. narkoman

operace patefe nebo jiny invazivni vykon (lumbalni punkce, periradikularni terapie, epiduralni
katetr — infekce)

ubytek vahy, nevysvétlitelné teploty, zvySené zanétlivé parametry (FW,CRP)

trauma v anamnéze

bolest velké intenzity, no¢ni a klidové bolesti, provokace stojem se zmirnénim v sed¢, bolest v
hrudni patefi, palpacni bolestivost obratle

bolesti trvajici déle nez 1 mésic

— na zaklad¢ pritomnosti téchto varovnych ptiznakd do dvou skupin podle etiologie a zavaznosti:

Prosté, nespecifické bolesti zad - obvykle bez jasného anatomického korelatu a s benignim
pribéhem

= charakteristické obvyklym chybénim varovnych piiznaku.
Bolesti vyvolané zavaznymi organickymi onemocnénimi pdtere (zanét, tumor, trauma)

= Mize byt pfitomen segmentovy a/nebo kofenovy sy

=  bolesti jsou obvykle lokalni, mohou se vSak kombinovat s bolesti radikularni pfi postizeni

kotfent

= stala bez remise, Casto klidova, eventualné no¢ni

* neni uleva a zavislost na poloze (typické pro nemechanickou bolest)

* nereaguje na terapii, pomala linearni progrese

=  Tyto pfi¢iny jsou signalizovany varovnymi piiznaky.

— diagnoéza:

RTG paterte, ptipadn€ panev
laboratoi: KO, CRP, mo¢

— etiologie:

svalové dysbalance ¢i Spatné pohybové a posturalni stereotypy
hypermobilita (tzv. ,,Jigamentova‘“ bolest)
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= degenerativni ¢i vyvojové zmény (hernie disku, degenerativni nebo kongenitalni sten6za spinalniho
kanalu, spondylartroza, spondylolistéza, skolidza)

=  onemocnéni extravertebralniho ptivodu (afekce ramenniho kloubu, kyc¢le, sakroiliakalniho
skloubeni, vnitfnich organt)

= psychosocialni faktory (zaméstnani, ekonomika, afektivita, chovani)

= zavaznd organicka onemocnéni nedegenerativni povahy (spondylitida, spondylodiscitida,
revmatickd onemocnéni, sakroileitida, arachnoiditida, spinalni epiduralni absces, primarni a
metastatické nadory patefe a patefniho kanalu, osteopordza, irazy aj.)

= opakované, ¢asto nespravné indikované operace — ,.failed back surgery syndrome*.

KORENOVE SYNDROMY
— Kofenové syndromy vertebrogenniho ptivodu - zpiisobeny kompresi misnich kotenti v disledku
degenerativnich zmén patete
= Nejcastéji jde o diskogenni kompresi vyhifezem meziobratlové ploténky
*  mén¢ nediskogenni utlak fibroplastickymi a kosténymi zzenimi pateiniho kanalu

= Diskogenni a nediskogenni komprese se mohou kombinovat
—  vyhiezy plotének
= hlavné lumbosakralni oblast - 20-40x Cast&ji neZ v kréni oblasti, hlavné L5-S1
= lateralni vyhfez - zasazeni jednoho kofene
»  paramedianni vyhfez - i vice kofent soucasné
»  medialni vyhiez mtze zplsobit syndrom kaudy
A: Normaini disk B Vyklenuti disku (buiging) C: Protruze disku D: Extruze disku E- Sekvestrace disku

F: Intravertebralni herniace
(Schmorllv uzel)

—  krcni oblast - podstatné méné Casté nez v oblasti lumbosakralni, stejné Casté diskogenni a nediskogenni
radikulopatie
=  hlavné oblast C7, C6, vzacné C5 a C8
»  postizeni ostatnich krénich kofenti a kofene Thl je raritni
— stendzy - hypertrofie kloubt pfi spondylartroze, osteofyty, olistéza, ztrata vysky disku
= Cast&ji v kréni nez v lumbalni oblasti
=  mohou kombinovat s kompresi diskogenni, stenotické zmény vedou k ¢asnéjsi manifestaci u
kongenitalni stendzy
—  hrudni vyhtezy se vétsinou manifestuji jako myelopatie; komprese kofent je vzacna
— dalsi pficiny: zanéty, traumata, nadory, epiduralni hematom
*  Primarni a metastatické nadory (extraduralni metastazy, metastazy do obratlovych tél se
zhroucenim obratlového téla)
* Traumata patere vedou k radikularni symptomatice pfi frakturach obratlt s dislokaci.
= Zanetliva onemocnéni infekéni povahy (spondylitida, spondylodiscitida, epiduralni absces),
arachnoiditida, epiduralni fibréza.
=  Epidurdlni hematom - vétSinou s malou hernii, na CT imituje rozsdhlou extraduralni expanzi
(sekvestrujici hernii)
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—  Kklinicka triada pfiznakd:

senzitivni pFiznaky v dermatomu - bolest nebo parestezie - vyzatuje do dermatomu, jasné
hranice, zhorSeni provoka¢nimi manévry

segmentalni motorické priznaky - svalova slabost, hypotonie, hypotrofie, zména reflexti; nemusi
byt vyjadieny pfi selektivnim postizeni zadniho koifene

lokalni bolest - s poruchou drZeni a hybnosti patete

—  Déleni kofenovych priznaku:

- RTG-

irita¢ni - parestézie, dysestézie, hypersestézie, fascikulace, bolesti
e bolesti - silna, vystielyjici do dermatomu, autodermatom
- zavislost na poloze a pohybu, je tlevova poloha
- pozitivni kompresivni a napinaci manévry
zanikové - hypotrofie, hypotonie, senzitivni deficit, motoricky deficit, paréza, snizeni nebo
vyhasnuti reflext
kofenovy syndrom — iritacni, iritacné-zanikovy, zanikovy
snizeni meziobratlového prostoru - disku, osteofyty na okrajich obratlovych tél; pro pfesnéjsi

zobrazeni CT a MRI
— Klinicka symptomatika p¥i 1ézi krénich Korenu

Hernie

C2-3

C3-4

C4-5

C5-6

C6-7

C7-Thl

Th1-2

Pri¢iny — osteofyt, vyhfez, cervikalni stendza
Koren Klinické symptomy
Vyskyt jen ziidka.
Provézen jednostrannou bolesti v oblasti processus mastoideus nebo retrobulbarné.
Bolest nejspiSe zplisobena drazdénim vétve n. occipitalis major v misté priniku svalem a
fascii k occiputu

C2

Bolest a senzitivni deficit: zadni plocha krku, boltec
C3 Motoricky deficit a atrofie: klinicky nelze detekovat
Reflexologicka zména: zadna

Bolest a senzitivni deficit: zadni a pfedni plocha krku
C4 Motoricky deficit a atrofie: klinicky nelze detekovat (obvykle subklinickd paréza branice)
Reflexologickd zména: zadna

Bolest a senzitivni deficit: krk, rameno, pfedni a lateralni plocha paze

Motoricky deficit a atrofie: deltoideus, biceps brachii

C5 ; .
- oslabeni abdukce v rameni

Reflexologicka zména: bicipitalni reflex

Bolest a senzitivni deficit: krk, rameno, medialni okraj lopatky, zevni okraj paze a
predlokti, L.-11. prst

C6 (20%) Motoricky deficit a atrofie: biceps brachii, brachioradialis

- oslabeni flexe v lokti a extenze v zapésti

Reflexologicka zména: bicipitalni reflex (styloradialni)

Bolest a senzitivni deficit: krk, rameno, medialni okraj lopatky, dorzalni plocha paze,

predlokti a ruky, IL.-1V. prst

Motoricky deficit a atrofie: triceps brachii

Reflexologicka zména: tricipitalni reflex

C7 (60%)

Bolest a senzitivni deficit: krk, medidlni okraj lopatky, medialni plocha paze a predlokti,
IV.-V. prst
C8 Motoricky deficit a atrofie: drobné svaly ruky a flexory prstil
- oslabena flexe prstd, stisk
Reflexologicka zména: reflex flexori ruky a prstt

Bolest a senzitivni deficit: lopatka, medialni plocha paze
Thl Motoricky deficit a atrofie: mm. interossei
Reflexologickd zména: zadna
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— Klinicka symptomatika pri 1ézi lumbosakralnich koFenu

Hernie

L3/4

L4/5

L5/S1

L5 (45%)

Pficiny — vyhtez, osteofyt, lumbalni spindlni stendza

Kofen Klinické symptomy

Velmi vzéacny, asi 1-2%
Bolesti se propaguji po pfedni stran¢ stehna.

L1,L2,L3 |Senzitivni porucha. Dolni ¢ast zad, podbiisek, tfisla, vnitini strana stehen

Motoricka porucha je ¢aste¢né pro m. iliopsoas a m. quadriceps femoris.
Byva omezen cremasterovy reflex.

Bolest a senzitivni deficit: pfedni plocha stehna, vnitini plocha bérce k vnitinimu kotniku
Motoricky deficit a atrofie: quadriceps femoris, adduktory ky¢le, tibialis anterior
- obtizna chtize do schodt, nechodi "na stfidacku", ale postizenou koncetinu pfisouva na

L4 (5%) |schod k zdravé

- oslabena dorsalni flexe nohy a extenze kolena, koleno méné¢ stabilni pii rychlych
pohybech a Casto se podlomi
Reflexologickd zména: patelarni reflex

Bolest a senzitivni deficit: zevni plocha stehna anterolateralni plocha bérce, dorzum nohy,
1.-1V. prst

Motoricky deficit a atrofie: extenzor hallucis longus a digitorum longus, ¢aste¢né i tibialis
anterior; gluteus medius, minimus, tensor fasciae latae (abduktory kycle,
Trendelenburgtiv priznak)

- jako peronealni paréza (oslabeni pfedni a lateralni skupiny svald bérce)

- nemoznost dorzalni flexe palce, oslabeni dorzalni flexe prstii a hlezna

Reflexologicka zména: 0, NELZE CHUZE PO PATE

Bolest a senzitivni deficit: zadni plocha hyzdé, stehna a bérce, zevni okraj nohy, malik
Motoricky deficit a atrofie: triceps surae (plantarni flexe nohy, stoj na $picce), flexory

S1(50%) |bérce, gluteus maximus (extenze kycle)

Reflexologicka zména: reflex Achillovy lachy, NELZE CHUZE PO SPICCE
- pti chlizi na koncetinu napada

SYNDROM KAUDY EQUINY A NEUROGENNICH KLAUDIKACI

Kauda equina - tvofena lumbosakralnimi kofeny kaudalné od misniho konu (ulozeném ve vysi obratle L1 &i

ploténky L1/2)
— Etiologie - akutni syndrom kaudy - vét§inou dtisledek medialni ¢i paramedialni herniace disku
- dale intraspinalni expanze v této oblasti

— nahly vznik ptiznakti komprese kaudy, béhem hodin, pfedtim lumbalgie nebo monoradikularni bolesti

— 1akutné bez ptedchozich symptomt

— klinika: oboustranné pfiznaky, asymetrické nebo casté¢ji vice ¢i méné symetrické

kofenova bolest, jeden nebo vic kofend, pozitivni napinaci manévry

hypestézie az anestézie - horni hranice poruchy citlivosti uréuje misto vyhiezu

perianogenitalni hypestézie (sedlovity typ)

tézka Ci progredujici slabost svalt DK distalné od nejproximalnéji postizenych kofenti

ztrata kontroly sfinktert - chaba paréza méchyte, retence, stresova inkontinence, ischuria paradoxa
(pretékani pieplnéného méchyie)

vyhasly analni, kremasterovy a bulbokavernézni reflex

Lumbalni spinalni stendza:

—  Viceetazova stendza:

intermitentni projevy dysfunkce kaudy pfi chronickém pribéhu = syndrom neurogennich
klaudikaci

chronicky syndrom kaudy equiny - chronické progredujici postizeni vice kofent
pfipadné kombinace obou typt
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syndrom neurogennich klaudikaci:
* nepfijemné pocity v DK, parestezie, bolest, tiha, inava, slabost stehen, lytek a nohou - horsi pfi
stoji a chtizi
=  oboustranné, nuti pacienta zastavit
=  Bolesti v zddech jsou lehké a nejsou v poptedi; t€zké bolesti ukazuji na spondylolistézu ¢i
instabilitu
* nebyvaji sfinkterové poruchy; néktefi mize ale mocit jenom v sedé
*  boli pii chiizi z kopce, muze jezdit na kole
Neurologicky nalez na koncetinach mtize byt zcela negativni nebo mohou byt pfitomny reflexologické
zmeény;
permanentni slabost je piitomna u 2/5 nemocnych.
Nartstajici trvaly neurologicky deficit na dolnich koncetinach tvoii pfechod ke chronickému syndromu
kaudy

Diferenciace mezi neurogenni a vaskularni klaudikaci

Neurogenni klaudikace Vaskularni klaudikace
Uleva sed, dfep, predklon zastaveni, stoj
Chiize do kopce  [Nebolestiva bolestiva
Chuize z kopce Bolestiva (zvyraznéni L lordézy) [nebolestiva
Jizda na kole Nebolestiva bolestiva
kriticka vzdalenost Ménliva konstantni

SPONDYLOGENNI MYELOPATIE

komprese michy osteoproduktivnimi a destruktivnimi zménami progresivné degenerujicich patetnich
struktur s moznym podilem vaskularné ischemickych zmén a opakovanych mikrotraumat
horsi u vrozenych sten6z kanalu
zhorSuje se pfi extenzi - nafaseni ligament, pfiblizeni usekl
vétsinou kréni micha = cervikalni spondylogenni myopatie
star$i osoby (nad 50 let); ¢asto pfi¢inou paraparézy DK
klinika:
= poruchy chiize
= neobratnost rukou pfi jemnych pohybech - zptisobena obvykle kombinovanym postizenim
kortikospinalniho traktu a propriocepce z poruchy zadnich provazet — tzv. ,,clumsy hand syndrom*
= poruchy citlivosti koncetin a trupu, nékdy rozlozenim imituji polyneuropatii
= bolesti v kréni patefi (nekonstantni)
= bolesti i parestézie HK, vzacné Lhermittiv ptiznak = pocity elektrickych vyboji podél patete a do
konéetin provokované piedklonem hlavy
= kotfenové bolesti DK - asociovana diskopatie - tandemova sten6za - soucasny utlak kréni michy,
kotentl i bedernich
= Potize sfinkterové jsou méné ¢asté (25 %) a nebyvaji tézké
nalez: pozitivni iritacni jevy na HK, kombinace s chabou parézou a fascikulacemi z ttlaku pfednich rohti
misnich
»  DK: znamky postizeni kortikospinalni drahy (spasticka paraparéza)
velmi pomald, pozvolna progrese; ndhlé zhorSeni po zatizeni (plavani, neseni bfemen) nebo i po drobném
traumatu
moznd uprava i tézkych ptiznaky (kvadruparéza), stav se miize po pocatecni progresi na dlouhou dobu
nékolika let spontanné stabilizovat
zobrazeni: MRI - ukéaze nejlip stav michy a mi$niho kanalu; pro kosténé zmény CT nebo RTG
u vétSiny nemocnych progresivni onemocnéni - bez 1€¢by vyznamné neurologické postizeni a ¢asto az
invalidizace nemocného
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TERAPIE

akutni stavy: klid + analgezie + myorelaxace
= bolest 1éCit rychle a razantné
=  kratkodoba stabilizace krénim nebo bedernim pasem
= pOozor na noc - bolest se subjektivné horsi v noci
subakutné - zahdjit fyzikalni terapii, fyzioterapie, nutna aktivni spoluprace pacienta
= stabilizacni systém patete
= relaxace, protazeni zkracenin, zpevnéni ochablych svald, mobilizace kloubt pateie, uvolnéni
spazmu
= {prava dechovych stereotypt
»  co nejdiiv uschopnit - prevence fixace na nemoc
NSA - pouze kratkodobé
na noc myorelaxancia
obstfiky intradermalni, kofenové pod CT kontrolou
chirurgicka terapie:
= absolutni indikace: syndrom kaudy, rychly rozvoj parézy
= relativni indikace: progrese neurologického deficitu, parézy, neuspéch konzervativnich postupti
=  mikrodisektomie — dekomprese nervového kotene
= dekompresni vykony — dekompresini laminektomie, foraminotomie
= stabilizacni vykony a fize
= artroplastika (2 typy nahrad)
= Parcialni — Nahrady ze silikonu, polymeru (nahrada viskoelastickych vlastnosti nucleus
pulposus)
= Totalni — Kovové ndhrady — Kombinace kovu s polyetylenovou vlozkou mezi 2 kovové
Casti (ndhrada pohybové charakteristiky disku)
pozor na failed back surgery syndrome - naprosty netispéch operaci patete
prevence - Omezit jednostranné statické zatéze a stereotypy
= Omezit dynamicka narazova pretizeni, Neprochladnout
= Zajistit ergonomii prace véetné spravného drzeni téla
= pravidelna pohybova aktivita, u diskopatti vylouc¢it nevhodné sporty

18.PORUCHY SPANKU - CHOROBY S NADMERNOU DENNIi SPAVOSTI,

S NEKVALITNIM NOCNIM SPANKEM A ABNORMALNI STAVY BEHEM SPANKU

spanek
= synchronni = NREM

- . stadium — zaviené o¢i, usind, rozpad alfa, nepravidelna theta nizsi amplitudy
- II. Stadium — zakladni theta, spankova vietena
- III. Stadium — rozpad spankovych vieten, az z 50% delta
- IV. Stadium — vice nez 50% delta
= asynchronni = REM (faze fazicka - s rychlymi nepravidelnymi pohyby o¢nich bulbt, zvyseni
dechové a tepové frekvence, zvySenim TK a svalovymi zaskuby, zdaji se sny; faze atonicka — bez
ocnich pohybil a svalovych zaskubti)
= grafické znadzornéni: hypnogram
= v prvni ¢asti noci vétsi vyskyt hlubokych spankovych stadii
» tradi¢ni trvani 6-9 hodin, hlavné v noci; nema byt pferuSovany, ma mit pravidelnou strukturu
mezinarodni klasifikace poruch spanku:

* insomnie, poruchy dychani ve spanku

*  hypersomnie centralniho ptivodu

»  poruchy cirkadianniho rytmu, parasomnie
* abnormalni pohyby ve spanku

* izolované pfiznaky, jiné poruchy spanku
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VYSETRENI PORUCH SPANKU

— Nejcastéjsi spankové obtize, které jsou diivodem k vySetieni:
*  poruchy dychéni ve spanku (chrapani, dechové zastavy, nocni dusnost)
= nespavost (poruchy usinani, porucha kontinuity spanku a ptfedc¢asné probouzenti)
* nadmérnd denni spavost, atypické no¢ni chovani ¢i motorické projevy

— anamnéza - v¢etn¢ objektivni
= Cas ulehnuti, ¢as usnuti, neklid v nohou pfi usinani, kontinuita no¢niho spanku, pocet no¢nich
probuzeni a jejich diivod, nykturie, chrapani, apnoe, stavy dusnosti, palpitace, motoricka no¢ni
aktivita, vokalizace ve spanku, sny (barvité, zivé, pohybova aktivita), ranni probouzeni, pocit
osvézeni po ranu, ranni bolest hlavy a pocit sucha v ustech
= denni ospalost, pocet dennich spanki, pocit osvézeni, ztrata svalového tonu vazana na emoce,
spankova obrna
= celkova doba potizi, souvislost s jinymi udalostmi (stres, nartist hmotnosti, Grazy hlavy, infekce,
zména prace, jina neurologickd onemocnéni...)
* RA - syndrom neklidnych nohou, psychiatrické a neurologickd onemocnéni, zavislosti
= SA, PA — pravidelnost rezimu, sménny rezim/no¢ni sluzby
= pracovni rezim, léky (sedativa, hypnotika, stimulancia, thyriodalni hormony, antialergika,
antidepresiva, antipsychotika ...)
—  subjektivni hodnoceni denni spavosti
= Epworthska $kala (ESS) — hodnoceni spavosti béhem ruznych ¢innosti (Cetba, televize, hovor,
fizeni auta)
= spankovy denik - zdznam o spanku a bdéni za delsi casové obdobi; noc i den, vyznamné udalosti
- vyhody — prehlednost, rychlé ziskani informaci
— polysomnografie - zakladni celono¢ni vysetieni ve spankové laboratofi
= snimani EEG, EOG (elektrookulografie - horizontalni a vertikalni pohyby o¢nich bulbi), EMG
svali brady
= dalsi - proud vzduchu pfed nosem a Gsty, mikrofon, dechové pohyby, EKG, saturace, EMG svalu
bérce, videozaznam
» I. nadmérné denni spavost, ventila¢ni porucha ve spanku, periodické pohyby konéetin, abnormalni
chovani nebo pohybova aktivita ve spanku, insomnie
— ambulantni vySetieni - polyMESAM - na poruchy dychani
— limitovana polygrafie - celono¢ni, 1ze provést i mimo spankovou laboratof
— aktigrafie - monitorace pohybu; krabicka s kuli¢kou ;-), vystup - aktigram
= 7z HK - n€kolikadenni monitorace, vysetfeni poruch cirkadidnniho rytmu, insomnie, hypersomnie
=z DK - 3 noci po sob¢, monitorovani pohybti DK, screening
—  MSLT - test mnohocetné latence usnuti
= denni test, 5x po 2 hodinach, monitoring jako polysomnografie
= do 20 minut - jestli usne, jakym spankem usne
» I. nadmérné denni spavost, narkolepsie
— moznosti vySetieni u narkolepsie - hypokretin, orexin; moznost HLA typizace
— Titrace CPAP a BiPAP
= U pacientt s ventilacni poruchou ve spanku indikovanych k 1é¢b¢ pretlakem v dychacich cestach
(CPAP) ¢i k 1é¢bé neinvazivni tlakové fizenou ventila¢ni podporou (BiPAP)

INSOMNIE
— jedina choroba, kde k diagnoze staci subjektivni stiznost pacienta — anamnéza, vyjimecné nutna
polysomnografie
—  klinika:
= zékladni 3 symptomy: obtizné usinani, pferuSovany spanek, predcasné probouzeni
= dusledky: neosvézujici spanek, denni obtizZe - inava az ospalost, poruchy koncentrace a paméti,
zvysena tenze, podrazdénost, inavnost, zmény a poruchy nalady, snizeni motivace, somatické
obtize (bolesti hlavy, zazivaci obtize)
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etiologické jednotky:

terapie:

prechodna - tranzientni, akutni; do 4 tydnd, navozena stresem (akutni onemocnéni, préce,
rodina...)
primarni, chronicka = psychofyziologicka, naucend - uzkost z nemozného spanku pfi uléhani,
strach z nevyspani a z diisledkd nespavosti, soustiedéni na nespavost
paradoxni = pseudoinsomnie - porucha vnimani spanku; nemocny si mysli, Ze nespi; u star§ich
pacientti a u depresi
poruchy cirkadianniho rytmu - jet lag, sménny provoz, posunuta faze
organicka insomnie - u jiného onemonéni - sy. neklidnych nohou, periodické pohyby koncetin ve
spanku, apnoe, neurometabolickd onemocnéni, cirkadianni poruchy narkolepsie

- neurologické nemoci - Parkinsonova nemoc, Girazy mozku, CMP ...

- jiné somatické - arytmie, srdecni insuficience, astma a bronchitida, viedova chor.gastroduo.,
polakisurie a bolest
sekundarni insomnie - psychiatrickd onemocnéni (izkost, deprese, schizofrenie)
dalsi pri€iny - nevhodna spankova hygiena, drogy, 1éky, alkohol
idiopaticka - od détstvi
behavioralné navozena - u déti, disledek nevhodnych ritualt - dit€¢ bez nich neusne

psychoterapeuticka intervence - pouceni nemocného o poruse a spankové hygiené, KBT, relaxa¢ni
techniky
farmakoterapie

e piechodnd insomnie - hypnotika III. Generace (zolpidem,zopiclon), odstranéni pfi¢iny

e chronicka insomnie - uspavaci antidepresiva - trazodon, mirtazapin

PORUCHY DYCHANI VE SPANKU

symptomy: ronchopatie = chrapani, opakujici se dechové zastavy nebo zmélceni dechu, neosvézivy spanek,
denni spavost a tinava, ranni bolesti hlavy a sucho v ustech, poruchy soustfedéni, kognitivni poruchy,

insomnie, no¢ni probouzeni, nykturie

asociace s jinymi onemocnénimi - obezita, nervosvalova onemocnéni, GER, deformity hrudniku, anomalie
obli¢ejového skeletu, CHOPN, hypotyreoza, akromegalie

duasledky!: hypertenze, aterogeneze, ICHS, ischemické CMP, inzulinova rezistence, DM, metabolicky sy,
nadmérna denni spavost, fragmentace spanku, zvySena mortalita

diagnoza: polysomnografie nebo limitovana polygrafie; konzultace s ORL, stomatochirurgie, plicni
vySetfeni, ...

obstrukéni spankova apnoe:

terapie:

nejcastéjsi, muzi sttedniho véku; zeny chranény estrogeny

RF: dlouh¢é méekké patro, obezita, kratky krk, obvod krku, velka uvula a tonsily, makroglosie,
retropozice mandibuly

opakujici se epizody hypopnoe nebo apnoe pii kolapsu nebo zuzeni HCD; dychaci usili zachovano
probouzeci reakce s aktivaci sympatiku - fragmentace spanku, vzestup TK a TF, vzestup tonusu
svali, pokles saturace

hypnogram - probouzeni, deficit REM

hodnoceni: respiracni index - pocet epizod za hodinu; hranice 15, pfi pfitomnosti symptomu 5; ODI
- pocet poklest saturace za hodinu, T90 - doba spanku pfi saturaci <90% (v %)

rezim - redukce hmotnosti, abstinence, nekoufit, ne hypnotika, nespat na zadech ale boku,
pravidelny rezim, dostatek spanku
konzervativni: ortodontické protrakce mandibuly, CPAP - kontinudlni pietlak v dychacich cestach;
BiPAP - rizné tlaky na vdech a vydech, u nervosvalovych onemocnéni
chirurgie - ORL, stomatochirurgie — uvulopalatopharyngoplastika, tonsilektomie,
mandibulomaxilarni advancement, septoplastika

e nevyhoda - po zédkroku ptestavaji fungovat konzervativni postupy
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centrdlni spankovd apnoe

=  porucha v oblasti kmene
»  pokles ventilace na podkladé snizeného ventila¢niho usili nebo po hyperventilaci
= usrdecniho selhani s plicni kongesci, porucha dechovych center (vrozena nebo ziskana CMP)
=  jednotky:
e idiopatické - primarni, Cheyne-Stokes
e primarni apnoe u kojenct
= terapie: BiPAP, CPAP, oxygenoterapie, 1écba zakladniho onemocnéni

hypoventilace — nedostate¢na funkce ,,dychaci pumpy*, ¢asté apnoe, zhorsujici se stav

= pfii obezité - Pickwicktiv syndrom
= pfi plicnich onemocnénich - fibroza, CHOPN, sten6za laryngu
=  piinervosvalovych onemocnénich - myastenia, malformace hrudniku, svalova dystrofie

PORUCHY CIRKADIANNIHO RYTMU

regulace cirkadianniho rytmu: zadni hypothalamicky trakt

odchyleni preferovaného ¢asu uléhani a probouzeni o vic nez 2 hodiny od spolecenské normy

klinika: insomnie, ¢asné probouzeni, obtizné probouzeni, spankova opilost; ospalost ve dne, poruchy

soustiedéni, podrazdéni, poruchy paméti, zvysena Grazovost

déleni:

= zpozdéna faze spanku - vecer pozd¢ usind, rano problém se vstavanim; adolescence

= predsunuta faze spanku - ¢asné uléhani, brzké probouzeni; starsi vék

= Intolerance sménného rezimu

= nepravidelny rytmus spanku a bdéni - neurodegenerace, onemocnéni CNS v ranném kojeneckém
véku

= volné bézici rytmus - chybi synchronizace se svétlem; slepi, poruchy funkce suprachiasmatického
jadra

= jetlag syndrom - dvé a vice ¢asovych pasem

=  sménny provoz

= sekundarni - onemocnéni, 1éky, drogy, alkohol

diagnoza: anamnéza, spankovy denik; objektivizace - 10 denni aktigrafie
terapie:

*  pravidelny rezim

= posun faze - chronoterapie, pouze specializovana pracoviste, fototerapie
= podavani melatoninu v dobu pozadovaného usinani

»  zpozdéna faze - B12 i.m.

NADMERNA DENNI SPAVOST

— Diferencialni diagnostika nadmérné denni spavosti

1.

Spankova deprivace — behavioralni — dlouhodoba restrikce spanku (porucha spankového rezimu —
zejména socialni faktory, pracovni aktivita)

Nekvalitni no¢ni spanek v disledku spankovych poruch (spankova apnoe, syndrom neklidnych nohou,
periodické pohyby koncetinami ve spanku)

Hypersomnie navozené léky (anxiolytika, antipsychotika, antiepileptika, antivertiginoza,
antihistaminika, agonisté dopaminovych receptort)

Chronicka interni onemocnéni (hepatalni, renalni, respira¢ni nebo srde¢ni selhavani, mineralovy
rozvrat, hypotyreoza, anémie, chronickd plicni onemocnéni)

Neurologickd onemocnéni (encefalopatie rizné etiologie, meningitidy ¢i meningoencefalitidy,
expanzivni procesy CNS, zvlasté v oblasti hypothalamu, paramedialniho thalamu, neurodegenerativni
onemocnéni - Alzheimerova choroba, multisystémova atrofie ¢i Parkinsonova nemoc, demyeliniza¢ni
onemocnéni, nervosvalova onemocnéni)

Hypersomnie centralniho ptivodu — narkolepsie, idiopaticka a rekurentni hypersomnie (véetné Kleine-
Levinova syndromu)
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HYPERSOMNIE Z CENTRALNICH PRIiCIN
— narkolepsie
= klinika: 3 mésice a vice, imperativni spavost i bez predchozi ospalosti, i uprostied ¢innosti

e kataplexie, spankova obrna, hypnagogické halucinace, neklidny no¢ni spanek,
automatické jednani
e  trva do 30 minut, fragmentovany spanek
e ikratky denni spanek docasné ulevi, snizena kvalita Zivota
= kataplexie - nahla, rychle progredujici (a kolisajici), vice ¢i méné dokonala, symetricka ztrata
svalového tonu po emotivni reakci (smich, rozéileni, prekvapeni...)
e Pocit slabosti, ztrata mimiky, nemoZnost vyslovovat, nemoznost udrzet pfedméty v rukou,
podklesnuti v kolenou, nemoznost stoje, pad
e Uplna (pady) x astena (zhorSeni feci, pokles hlavy, v kolenou)
e Dychani, polykéani a o¢ni pohyby zachovany, védomi a bdé€lost nezménény
e trvani vétSinou pod 2 min, frekvence vyskytu rizné (az nékolikrat denné)
= hypnagogicka halucinace - Ptelud pred usnutim nebo po probuzeni (i v denni dob¢)
e  Vizualni, taktilni, sluchovy, ¢asto komplexni, ¢asto désivy (zlod¢ji, pozar, mrtvoly,
muceni, netvofi ....)
e Frekvence vyskytu riizna (spise mladsi nemocni), po letech trvani nemoci se prestane
vyskytovat
= spankova obrna - ,,Ochrnuti“ jako pti REM spanku, po probuzeni nebo pted usnutim (i v denni
dob¢)
¢ Dychani neomezené, moznost chréivého zvuku, védomi a o¢ni pohyby normalni
e Velmi nepfijemné
e  Ukonceni spontanné nebo dotykem/oslovenim jinym ¢lovékem
e Vyskyt ziidkavy aZ n€kolikrat tydné (spise mladsi nemocni), po letech trvani nemoci
prestava
= vyzacna, 1:2000
= Casto asociace s OSA a periodickymi pohyby koncetin
= diagnoza: anamnéza, polysomnografie
e MSLT - doba usnuti pod 8 minut, aspont 2 z 5 REM spankem
e HLA typizace - DQB1*602
¢ hladina hypokretinu v likvoru - snizena u typu I
= déleni
o narkolepsie s kataplexii - typ |
e narkolepsie bez kataplexie - typ Il
o sekundarni — loziskové zmény v hypothalamu (expanze, demyelinizace)
= terapie:
e rezimova — preventivni denni zdfimnuti (5-60 minut)
e natrium oxybutyrat - jediny, ktery u€inkuje na vSechny pfiznaky; drahy
e centralni stimulancia - methylfenidat, modafinil, psychostimulancia
e kataplexie a spankové obrny - potlac¢eni REM — SSRI (citalopram,fluoxetin), TCA
(clomipramin)
— idiopatick4 hypersomnie
* nadmérna denni spavost trvajici pies 6 mésicl, subjektivni potfeba spanku nad 6 hodin, bez
imperativniho usinani
= déleni:

e s dlouhym no¢nim cyklem - 12-13 hodin, spankova opilost s poruchou motoriky a
koncentrace
e s kratkym no¢nim cyklem
= Casto rodinny vyskyt, dospély vek, etiologie nejasnd, 1écba -methylfenidat
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rekurentni hypersomnie

norma (mesice) stfidand s hypersomnii (dny) nad 18 hodin denné, vstava jenom na jidlo
Kleine-Leviniv syndrom - s hypersexualitou a nadmérnym piijmem potravy
diagndza: polysomnografie + MSLT, terapie stimulancii

PARASOMNIE
nezadouci stavy nebo prozitky, které se projevuji v pribéhu usinani, spanku nebo probouzeni

abnormalni pohyby, chovani, emoce, vnimani, snéni, ¢innost vegetativniho systému

fragmentace spanku, poranéni sebe i svého okoli

klinika: no¢ni zmatenost, abnormalni chovani, ktik, pla¢, automatické chovani, delsi trvani (minuty az
desitky minut), na piihody vétsinou amnézie, potencialné nebezpecné pacientovi ¢i okoli (agresivni jednani,

pady)

vétSinou vyskyt u ur€ité ¢asti noci

poruchy probouzecich mechanismi z hlubokého NREM spanku

probuzeni se zmatenosti - opilecké ptfiznaky, neschopnost orientace, zmatenost, chybné vykony az
nebezpecné chovani
namésic¢nictvi (somnambulismus) - komplexni automatické jedndni, ranni amnézie, mize trvat az
desitky minut; riziko zranéni; u déti 4-8 let, vétSinou spontanné mizi
nocni désy (pavor nocturnus) - nahlé probuzeni s pla¢em, kiikem, intenzivni strach, vegetativni
projevy- tachykardie, tachypnoe, dezorientace, obtizna probuditelnost
e udéti, 4-6 let, geneticka dispozice
e provokace: horecka, spankova deprivace
hlavné v prvni poloving€ noci
soucasné znamky bdéni a NREM, zdanlivé ucelné chovani
dg: polysomnografie s videozdznamem
terapie: zajisténi bezpecného prostiedi; ptipadné Rivotril (clonazepam), psychoterapie

parasomnie spojené s REM spankem

porucha chovani v REM spanku - porucha svalové atonie; u starSich muzi, asociace s
Parkinsonovou chorobou, narkolepsii, druha polovina noci
e vykonava snovy prozitek - Gt€k, pronasledovani - motorika, vokalizace, agresivita, obrana,
uzkost
e pamatuje si na néj, ¢asto udavaji nepfijemné pronasledovani lidmi ¢i zviraty
e  0oci vétSinou zaviené, orientace podle snu, ne podle realného prostredi
e  Casto zranéni sebe i spolunocleznika
o idiopaticka — progresivni, prevazné muzi nad 50 let, etiologie nejasna
e  sekunddrni — neurodegenerativni choroby — Parkinsonova nemoc, demence s Lewyho
télisky
e dg: polysomnograf - porucha atonie REM
e terapie: clonazepam na noc
rekurentni spankové obrny - nemoznost pohybu pfi prechodu spanek/bdéni, pocit Gizkosti;
odezniva béhem vtefin az minut; benigni
e pocit celkového ochrnuti, zachovany pouze pohyby oc¢nich bulbd
no¢ni miry - nepfijemny snovy prozitek, pacient si pamatuje
e  (Casto v détstvi, u dospélych pii terapii levodopou nebo u psychickych chorob
e polysomnografie - probouzeni z REM

jiné parasomnie
Disociativni poruchy a panické ataky — atace pfedchazi probuzeni, neni amnesie, stav je provazen

1.

vegetativnimi projevy uzkosti, dusnosti.

Enuresis nocturna — primarni u déti (suchy interval nebyl del$i nez 2 mésice), sekundarni — vznik

pomocovani po delsim suchém intervalu (v pfipad€ rozpakl nutno vyloucit, Ze se nejedné o mitigované
epileptické zachvaty).
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3. Syndrom noc¢niho ujidani — nutkavé piejidani v no¢nich hodinach po del§im spanku, casto i
nestravitelnych substanci.

4. Catathrenia (noctural graoning — no¢ni mru¢eni) — vydavani dlouhych expiraénich zvuki ve spanku,
bez poruchy ventilace, 1écba je malokdy nutnd, navic je problematicka.

— Diferencialni diagnostika parasomnii — epileptické zachvaty ve spanku
- Epileptické zachvaty mohou zacinat ve spanku ¢i z bdé€losti béhem noci.

Generalizované zachvaty s bezvédomim s tonicko-klonickymi kfecemi (GTCS) se mohou aktivovat
ve stadiich 1 a 2 NREM spanku, v REM spanku je zachvatova pohotovost nizsi.

Parcialni zachvaty vazané na spanek — jacksonské paroxysmy, komplexni parcialni zachvaty
vychazejici z temporalnich, frontalnich a suplementarnich motorickych oblasti. Specifické EEG
nalezy nachazime u benignich vékové vazanych epilepsiii s parcialnimi zachvaty, kdy dochazi k
aktivaci epileptiformni aktivity.

Specifickym nalezem je status epilepticus elektricus v NREM spanku (ESES), ktery je Casto
provazen epileptickou ziskanou afazii(Landau-Kleffnertiv syndrom), miZe se avSak vyskytnout i u
jinych encefalopatii (napf. u pacientl s chromozomalnimi aberacemi).Spankova apnoe miize
dekompenzovat epileptické onemocnéni!

ABNORMALNI POHYBY VE SPANKU

— syndrom neklidnych nohou (RLS)

ccau 15% zen, geneticka dispozice
diagnosticka tetrada:

o nutkani k pohybu spojené s neptijemnymi pocity (paleni, svédéni, bolest)

e vymizeni nebo zmirnéni potizi pohybem

e  vyskyt nebo zhorSeni potizi v klidu

e vyskyt nebo zhorSeni potizi vecer nebo v noci
idiopaticka forma s rodinnym vyskytem, sekundarn¢ v téhotenstvi, pfi rendlnim selhani, postizeni
michy, Parkinson
dg: anamnéza, prukaz — aktigrafie, pomocna vySetieni - hladina ferritinu (p#i nedostatku
suplementace Zelezem)
terapie: dopaminergni porucha - LDOPA, dopaminovi agonisté (pramipexol, ropirinol), ptipadné
gabapentin, tramadol

- 1é¢ba zakladniho onemocnéni

— periodické pohyby koncetin ve spanku (PLMS)

periodické pohyby DK riizného rozsahu

mohou vyvolat probouzeci reakci a narusit spanek

klinika: obtize s usinanim, nekvalitni spanek, nadmérna denni spavost
casto s RLS nebo narkolepsii, RBD, spankovou apnoi

dg: polysomnografie s EMG lytkovych svali, screening - aktigrafie

—  kiece konéetin ve spanku

—  bruxismus - rytmické stahy zvykacich svali s typickymi zvuky; rusi okoli, po§kozuje chrup, bolesti hlavy a
temporomandibularniho kloubu, fragmentace spanku

— rytmicky pohyb vazany na spanek - pii bdélosti nebo ¢asnych stadiich NREM

pohyby hlavy nebo téla
fyziologické v kojeneckém véku

19.DETSKA MOZKOVA OBRNA, NEUROMETABOLICKA A NEURODEGENERATIVNI

ONEMOCNENI - PROJEVY, KLASIFIKACE, DIF. DG.. VYSETRENI, TERAPIE

DETSKA MOZKOVA OBRNA

— perinatalni encefalopatie

—  chronické neprogresivni postizeni vyvijejiciho se mozku

94



— vznik: prenatalné, perinataln€ nebo ¢asné postnatalné do 1 roku véku
= vyvojové malformace, Rh inkompatibilita, infekce, zafeni, 1ékova a jina toxicita
= asfyxie pfi porodu
=  hyperbilirubinémie, meningitida, infekce, metabolicky rozvrat
— postizeni mozku stacionarni - klinika se méni podle toho, jak mozek vyzrava
— incidence 2-5:1000, ¢asté&jsi u déti s porodni vahou pod 1500g
— etiologie:
= nejcastéji prenatalni a perinatalni (80%)
= Intrauterinni Infekce (TORCH), vyvojové anomalie CNS, prematuritas, asfyxie, hypotrofie,
porodni trauma, adnatni infekce, hyperbilirubinémie, hypoglykémie
= Postnatalni — trauma, encefalopatie, encefalitida
=  hlavné nedonosenost - postizena germinalni matrix kolem postrannich komor
- periventrikularni leukomalacie
- periventrikularni a intraventrikularni krvaceni
- hydrocefalus — zvySeny tlak, makrocefalie, vyklenuta velka fontanela, rozestup $vi, zvraceni,
paréza VI.nervu, apatie
— rozvoj spastické diparézy DK
= intrakranialni krvaceni (hypoxicko-ischemicka encefalopatie) — u donoSenych
— Kklinika: postizeni psychiky, senzoriky, motoriky, sekundarni epilepsie
= opozdéni psychomotorického vyvoje (norma: sed 6-8, stoj 10, chiize 12-15 mésict)
= 259% déti s DMO neni schopno samostatné chiize, prognosticky pfiznivy je samostatny sed do 2 let
= do I roku centralni tonusova a koordina¢ni porucha - hypotonie nebo hypertonie
- Abnormalni pohyby nebo postoje véetné zatinani pésticek, atetoza, opistotonus, stiihaveé
pohyby nohou
= postizeni psychiky - rizny stupen mentalni retardace
= epileptické zachvaty
= poruchy zraku, strabismus; poruchy sluchu az hluchota
= poruchy vyvoje fe€i, dysartrie, dysfagie, poruchy uceni

= spasticka - nejéastéjsi
e dipareticka s obrnou DK nejvice; i hemipareticka, kvadrupareticka
e po porodu hypertonus, zvySeni reflexd
e typicky semiflekéni postaveni DK, zkraceni Achillovy §lachy
= extrapyramidova - dyskineticko-dystonicka
* mozeckova
=  smiSené formy
— vySetfeni: USG a MRI mozku, zrak, sluch, EEG, psychologické vysetfeni, intrauterinni infekce (TORCH)
= Difdg - svédéi hlavné stabilni klinicky nalez bez progrese postiZeni
- progrese postizeni ukazuje spiSe na neurodegenerativni ¢i neurometabolické postiZeni.
— terapie:
= rehabilitace - Vojtova metoda, Bobathova metoda, reflexni stimulace, rehabilitaéni pomucky
*  podpurna lé¢ba - nootropika, pyridoxin
= terapie epilepsie . antiepileptika
= ortopedické operace - prodlouzeni Achillovy §lachy, prevence skoliozy
= ]écba spasticity - botulotoxin, myorelaxancia, pfipadné selektivni zadni rhizotomie
= ]écba zrakovych poruch a poruch sluchu

NEURODEGENERATIVNi A NEUROMETABOLICKA ONEMOCNEN{
— spolecnd skupina - neurodegenerace ma Casto metabolicky podklad

— Casto dédicné, velky pocet onemocnéni, relativné nizka incidence vyskytu jednotlivych chorob
— ruzné varianty podle tize postiZzeni enzymu a klinického pritbehu
— neurodegenerativni onemocnéni v dospélém veéku (viz dalsi otazky)
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Alzheimerova choroba, vaskularni demence, frontotemporalni demence, Pickova choroba,
Huntingtonova choroba, amyotroficka lateralni skleréza, Parkinsonova choroba, ...

naproti tomu neurodegenerativni onemocnéni v détském véku

leukodystrofie, poliodystrofie, degenerativni onemocnéni bazélnich ganglii, spinocereberalni
degenerace, degenerativni onemocnéni michy a perifernich nervii

poruchy metabolismu nedédi¢né X dédicné

rozdéleni:

mitochondrialni poruchy

lysozomalni poruchy - sttadavé choroby

peroxisomalni poruchy - poruchy myelinizace

poruchy metabolismu AMK,, organ.kyselin, purind, pyrimiding, ...

podle lokalizace postizeni:

poliodytrofie - pfevaha postiZeni $edé hmoty
leukodystrofie - progresivni postizeni bilé hmoty

difuzni encefalopatie - détské encefalopatie
neurodegenerativni onemocnéni subkortikalni Sedé hmoty
spinocerebellarni degenerace

lysozomalni poruchy

poliodystrofie — skupina progresivnich neurometabolickych onemocnéni, pfevaha postiZeni
kortikalni Sedé hmoty
lysozomalni enzymy — glykoproteiny vytvarené v endoplazmatickém retikulu, upravované
V Golgiho aparatu
deficit enzymu odbouravajici lipid/protein/sacharid — sekundarné hromadéni v lysozomech
e stfadani v kazi, jatrech, kostni dieni, mozku
AR dédi¢né
Castym spole¢nym jevem je kraniofacialni dysmorfie a hepatosplenomegalie
progredujici deteriorace intelektovych a motorickych funkci s nartistajici spasticitou a mozeckovou
symptomatologii, postiZzeni senzorickych funkci a ¢asta je i epilepsie
diagnoza: prukaz stfadani ve tkani - punkce kostni diené, biopsie jater, kiize, svala
- prikaz nizké hladiny enzymu v plazmé, geneticky nalez
CT/MRI (variabilng) - atrofie mozku, prikaz poruchy myelinizace, na EMG polyneuropatie,
elevace bilkoviny v likvoru, demyelinizace na EP
klinika:
e opozdéni psychomotorického vyvoje nebo jeho regrese
e poruchy motoriky - spasticita, mozeckova ataxie, kombinované centralni a periferni
postizeni
e senzorické poruchy - zrak a sluch
e epileptické zachvaty
o hepatosplenomegalie, neprospivani, maly vzrist, hypoglykémie
gangliosidozy
e  GMI (psychomotoricka retardace, porucha zraku)
e GM2 = Tay-Sachsova choroba (hepatosplenomegalie) - deficitni odbouravani
glykosfingolipidu
mukopolysacharidozy - typ | — skeletalni abnormity
- typ Il — kraniofacialni dysmorfie, neuropatie
- typ Il — mentalni retardace, porucha feci
- typ VII — ¢astecna dysmorfie bez kornealnich projevi
Gaucherova choroba = glukocerebrosidoza - porucha sani, okohybné poruchy
e  stfadanim sfingolipidu glukocerebrosidu
leukodystrofie - skupinu progresivnich onemocnéni, ktera postihuji metabolismus myelinovych
vlaken
e Krabbeho choroba - porucha odbouravani sfingolipidu galaktocerebrosidu
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*  neurondlni ceroid-lipofuscinéza - sttadani ceroidu a lipofuscinu
e  progredujici porucha vizu, retinopatie, vedouci ke slepoté
e cpileptické zachvaty, myoklonie, demence
e postupné nartistajici deteriorace motorickych funkeci s inicialni ataxii, spasticita
= Niemann-Pick =sfingomyelioza - sttadani sfingomyelinu a neesterifikovaného cholesterolu
e hepatosplenomegalie, paréza vertikalniho pohledu, progredujici ataxie se spasticitou,
demence, dystonie, pseudobulbarni syndrom, epileptické zachvaty
e diftzni mozkovou atrofii s pfevahou mozeckovych struktur
= Lécba spociva v symptomatickém podavani hypolipidemik, efekt je vSak sporny, kauzalni 1é¢ba
neexistuje
mitochondrialni poruchy
= projevuyji bud predilekénim postizenim CNS, nebo kombinaci 1éze myogenni a kortiko-
subkortikalni, nebo pfevaznym postizenim pouze svalového aparatu
*  bodové mutace v mitochondrialni DNA
*  kombinované postizeni svalti + CNS

= typické postizeni vice systémd, obtize mohou vznikat v kterémkoliv véku
*  mentalni regres je soucasti encefalopatie, ¢asté jsou epileptické zachvaty
= Kklinika
e CNS - ataxie, dystonie, hemiparéza, oftalmoplegie, myoklonus, PM retardace
e PNS — periferni neuropatie
e Svaly — svalova slabost, oftalmoplegie, ptoza
e O¢i— pigmentovana retinopatie, atrofie optiku, katarakta
= nalez: zvySeni laktatu a pyruvatu v séru a likvoru, svalova biopsie — roztfepana, potrhana svalova
vlakna - atypické uspotfadani mitochondrii
= chronickd zevni oftalmoplegie - degenerace sitnice, cerebellarni sy., arytmie, atrofie optiku
»  myoklonickd epilepsie a ragged red fibres - myoklonus, ataxie, mentalni retardace, svalova
slabost, KMP, hypakuze, atrofie optiku
= MELAS - CMP u mladych jedinct, epileptické zachvaty, demence, éervena potrhana vlakna,
laktatova acidoza
= Leighiiv syndrom = subakutni nekrotizujici encefalopatie - regres PM vyvoje, ataxie,
oftalmoplegie, dystonie, tremor, atrofie optiku, spasticka kvadruparéza, poruchy dychani
e nekrozy v bazalnich gangliich, pontu a thalamu
peroxisomalni onemocnéni
= Zellwegernuv syndrom — dysmorfie, hypotonie, arthrogrypo6za, dale biliarni cirhdza, polycystické

ledviny, retinalni degenerace, cerebralni malformace
= Refsumova choroba — ¢asny nastup, slepota, hluchota
Wilsonova nemoc = hepatolentikuldrni degenerace

= AR dé&di¢né, abnormalni ukladani médi v jatrech, mozku (pfedev§im bazalni ganglia), v o¢ich

= Porucha exkrece mé&di do Zlu¢i, nedostate¢na tvorba ceruloplasminu, proteinu vazajiciho méd’

= Kilinika

e neurologické projevy — tremor, zhorSeni prospéchu ve $kole, zhorSeni rukopisu (poruchy
motoriky), psychické zmény, progrese do tézkéhoextrapyramidového syndromu

e anémie, poruchy koagulace v disledku portalni hypertenze
e postupna progrese jaterni fibrozy az cirhdzy — zloutenka, pavouckovité hemangiomy,
portalni hypertenze, jaterni selhani
e dalsi mozné symptomy: renalni acidoza, kostni nemoc, hormonalni poruchy, poruchy
rastu
= terapie — chelata¢ni ¢inidla, omezeni potravin bohatych na méd’, celozivotni
neurodegenerace se stiidianim Zeleza
=  extrapyramidova symptomatika, demence, spasticita
= generalizovana dystonie, rigidita, dysartrie
= u casti nemocnych jsou pfitomny i choreoatetotické mimovolné pohyby
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= projevy od détstvi nebo dospivani
= MRI - stfddani zeleza v bazalnich gangliich - "tygfi o¢i" — hlavné globus pallidus, substantia nigra
Spinocerebelarni ataxie détského véku - Friedreichova ataxie
= AR
= progredujici atakticka chlize, neocerebelarni pfiznaky s intenénim tfesem, nystagmus, vyhasinani
Slachosvalovych reflexti na DK s pfitomnosti exten¢nich pyramidovych jevii

= vyviji se dysartrie, zvyraziuje se syndrom zadnich provazct misnich
= skolioza patefe a deformity nohy charakteru pes excavatus s kladivkovitym postavenim prstct
(Friedreichova noha)
» u veétSiny kardiomyopatie a ¢asto i porucha tolerance glukozy, nebo pln€ vyjadifeny DM
= Lécba - pouze symptomaticka, nutna je soustavna rehabilitacni 1é¢ba
- Postupné dochazi k invalidizaci nemocnych - invalidni vozik
= Nejcast&jsi pric¢inou umrti byva srde¢ni insuficience, primérny veék doziti kolem 35 let
Dédi¢né poruchy metabolismu s neuro projevy
»  Fenylketonurie - poruchu metabolismu aminokyseliny fenylalaninu, AR
= mutace genu pro fenylalaninhydroxylasu, Fenylalanin se nehydroxyluje na tyrosin, ale
hromadi se v télnich tekutinach a poSkozuje myelinizaci vyvijejicich se nervovych vlaken
= Jakmile za¢ne novorozenec pit matetské mléko, hladina fenylalaninu v jeho krvi zacne
stoupat a poskozuje vyvoj mozku — postupné se rozviji mentalni retardace
= Zapach moci po mysing, typicka slaba pigmentace, mikrocefalie, sklony k ekzémtim,
zachvaty kieci a pyramidové i extrapyramidové ptiznaky
= Terapie — dieta s nizkym obsahem fenylalaninu a ptidavkem tyrosinu
»  Leucinoza = nemoc javorového sirupu - porucha ve zpracovani rozvétvenych aminokyselin
(leucinu, izoleucinu a valinu)
e vyvoj klinickych ptiznakli nastupuje mezi 4.—7. dnem Zivota

e Prvni znamky - letargie a Spatné sani nasledované alternativn€ hyper- nebo hypotonii,
podrazdénosti a dystonii

e  Typicky je zépach moci, potu, dechu a usniho mazu po javorovém sirupu (karamelu nebo
maggi)

e progrese k tézké ketoacidoze, hyperamonémii s kieCemi a komatem

e bez 1écby ke smrti nasledkem edému mozku

e lécba - Dieta se snizenym leucinem a limitovanym valinem a izoleucinem

20.VYVOJOVE DETSKE PORUCHY S ABNORMALNIMI POHYBY A PORUCHAMI

CHOVANI - TOURETTEUV SYNDROM, ADHD, OCD, AUTISMUS.... - DIF. DG.,

PATOFYSIOLOGIE, TERAPIE

PERVAZIVNI VYVOJOVE PORUCHY - autismus, Rettiiv syndrom, Hellerova demence a dalsi

Komplexni neurovyvojova porucha s postizenim mnoha psychickych funkci (kognitivni funkce, emoce,
chovani)
Vyskyt 1: 500- 1 000, ¢astéjsi u chlapci (3-5x)
Pricina nejasna, pravdépodobné kombinace genetické predispozice s faktory z prostredi (prenataln¢)
Klinické projevy
=  Porucha socidlni interakce (neschopnost porozumeéni socialnim kontextim chovani, empatie,
pouzivani mimiky, zrakového kontaktu, neschopnost zapojit se do hry, vytvaret socialnich vazby)
=  Porucha verbélni a neverbalni komunikace (opozdény rozvoj feci bez pouzivani gest a mimiky,
verbalni sluchové agnozie, neschopnost konverzace, stereotypni uzivani slov a frazi)
*  Omezené, stereotypni vzorce chovani a zajmu (ritualy, motorické stereotypie, omezeni fantazie,
chybi kreativni hra, hypersenzitivita k urcitym senzorickym podnétiim)
= Zacatek do 3 let véku, ¢asto béhem 1. roku Zivota
*  30% piipadut - regrese feci a chovani kolem 18. més.
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Zpocatku déti vysetfovany pro PM retardaci, opozdény vyvoj feci

Diagnostické skaly

Vyluc¢ovani genetickych syndromd, vrozenych vyvojovych vad

Casté komorbidity — epilepsie (40%), vyvojova dysfazie, mentélni retardace, ADHD, neobratnost
- afektivni poruchy (agresivita, emocni labilita, autoagresivita), poruchy spanku

Rettiv syndrom - XD, vyskyt 1:10-20 000 dév¢at, chlapci prenatalné umiraji
mutace v MECP2 genu
klinika: normalni pre- a perinatalni obdobi, normalni vyvoj do 6-12 mésici, potom regrese

retardace rastu hlavy mezi 6 mésici a 4 lety - mikrocefalie

ztrata icelového pouzivani HK, vznik stereotypnich pohybi (myci pohyby), ztrata
komunikace, autistické rysy

preziti do 30-40 let

epilepsie, bruxismus, hypersalivace, zachvaty smichu a kiiku, poruchy dychani
(hyperventilace, apnoe)

dg - anamnéza, klinicky obraz; potvrzeni geneticky
autismus
zacatek pied 3. rokem, u 70% mentalni retardace
neurovyvojova porucha

etiologie — genetické pozadi, vliv prosttedi v prenatalni vyvoji

abnormality ve vermis cerebelli, frontalni a temporalni kife, bazalnich gangliich

klinicky obraz

neschopnost porozumét socidlnimu kontextu chovani druhych, porucha vytvareni
socialnich vazeb

neschopnost pfiméfené uzivat pohledu z o¢i do o¢i, mimiky, gestikulace v socialni
interakci

repetitivni vzorce chovani, zajmu, aktivit, stereotypie, bizarni chovani
hypersenzitivita k uréitym smyslovym podnétim

opozdény vyvoj feci, dlouho se tvaii jako psychomotoricka retardace

stereotypni hry, bez fantazie, nezajem o hracky, a naopak ¢asto zajem o technické
predméty (Sroubovak, vypinac)

odpor ke zménam v rezimu, obtizna adaptace

nékteti vyborna mechanicka pamét’, hudebni ¢i vytvarné nadani

asociace s kognitivnim deficitem a poruchami uceni

terapie neni - komplexni pfistup rodiny a psychologii

atypicky autismus

porucha nespliuje kritéria pro autismus

Aspergeruyv syndrom

porucha autistického spektra

méné napadné ptiznaky, dg. kolem 6. roku, intelekt normalni nebo nadprimérny

neni pfitomna mentalni retardace, dobra schopnost feci, nevyskytuji se motorické stereotypie

problémy s interpersonalni komunikaci, nedostate¢na empatie
problémy v porozuméni zakladnim pravidliim v socialni interakci
mohou vynikat v abstraktnich ptfedmétech, obvykle nemotorni
hlavné chlapci

specifické poruchy uéeni

odchylky fatickych funkci, manifestace pti zacatku Skolni nebo predskolni vychovy

dyslexie - porucha diferenciace verbalniho obsahu nebo vizualni slozky psaného pisma; porucha

Cteni

dyskalkulie - porucha pog¢itani
dysgrafie - porucha pisma
musi byt normalni intelektova kapacita
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geneticka predispozice
pretrvavaji az do dospélosti

SYNDROM FRAGILNIHO X CHROMOZOMU

nejcastéjsi pti¢ina mentalni retardace u chlapct (vyskyt 1: 3 000)

mentalni retardace, makroorchidismus , Siroké o¢ni Stérbiny, relativni makrocefalie, velké usi
autistické rysy, agresivita, poruchy pozornosti, epilepsie

mutace genu FMR1 (Xq27.3), zmnoZeni triplett CGG>200

HYPERKINETICKE PORUCHY A PORUCHY CHOVANI

— ADHD = porucha koncentrace s hyperaktivitou

Castd neurovyvojova porucha
narustajici vyskyt, cca u 5-12% détské populace, ¢astéji u chlapet 3-9:1, 2-5% dospélych
vyrazné ovlivnéni kvality zivota, nutnost v€asné diagnostiky a 1écby
zacatek ¢asné, kulminuje ve Skolnim véku, v adolescenci postupné klesa (50-60% pretrvava az do
dospélosti)
etiologie - genetické faktory
e rizikové prenatalni a perinatalni faktory — koufeni, alkohol, nizka porodni hmotnost,
traumata mozku
e zevni vlivy, jind onemocnéni
zména maturace CNS, porucha frontalniho kortexu a bazalnich ganglii
zmény neurotransmiteri - dopamin, noradrenalin
Casto poruchy usinani, asociace se specifickymi poruchami uceni
klinika:
e hyperaktivita, impulsivita — vrti se na zidli, neklidné ruce a nohy, vstavani ze zidle
v nevhodnych situacich
e hlasité vyrusovani, pocit nadbytku energie, nadmérné mluveni, kvapné odpovédi,
prerusovani jinych
e nepozornost — chyby z nedbalosti, potize udrZet pozornost, potize s dokon¢enim kol
e  (asté ztraty véci, snadné rozptyleni, zapomnétlivost
e poruchy kognitivnich funkci
e poruchy udrzeni pozornosti, neschopnost organizace, planovat a realizovat plan
e  ztrata sebekontroly, nedostatecné potlaceni impulzi
e  poruchy motorické a percep¢ni
e  hyperaktivita (nadmérna bezicelnd motoricka aktivita), trvaly motoricky i
hlasovy neklid
e porucha pohybové koordinace —neobratnost
e porucha taktilni, sluchové a zrakové diskriminace
e vazne rozliSeni pravé a levé strany, ¢asti a celku velikosti, vzdalenosti
e emocni poruchy, poruchy socialni adaptace
e spolecenské jednani neaimérné véku, familiarni chovani
e neschopnost navazat kontakt s okolim, socialni izolace
e negativismus az agresivita k autoritam, konflikty s vrstevniky
e sniZena tolerance ke stresu, trvala frustrace
e poruchy chovani, rizikové aktivity, hazardni hry, kriminalita (60-75%)
e uzivani navykovych latek (20-30%)
e emocni labilita, drazdivost, vybusnost
e  (Castd komorbidni onemocnéni — deprese, Gizkostna porucha, poruchy chovani, poruchy
uceni
o 3 typy — pfevazné nepozorny, prevazné hyperaktivni/impulzivni, smiSeny
o ADHD u dospélych
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e riziko pfetrvavani - poruchy chovani, nizky intelekt, rodinny vyskyt, socialni
obtize
e  pfiznaky mén¢ vyrazné
e hyperkinetické projevy ustupuji
e  pretrvava porucha pozornosti, impulzivita, emoc¢ni nezralost, zkratkovité jednani
e asocialni chovani, uzivani alkoholu a drog, porucha osobnosti
e komorbidni deprese, izkostna porucha nebo obsedantné kompulzivni porucha
zakryvaji ptiznaky ADHD
= diagnostika - klinicka kritéria — ptiznaky, trvani obtizi alespoti 6 mésict, zacatek pied 7.rokem
= terapie:
e psychostimulancia — methylfenidat - T dopaminu a NA, zlep3uji pozornost, hyperaktivitu,
impulzivitu
e atomoxetin - selektivni inhibitor zpétného vychytavani noradrenalinu
e psychoterapie, péce specialniho pedagoga, edukace rodiny, rezimova opatieni
- odli$n¢ strukturované prostredi, specialni tfidy
- modifikace chovani, psychoterapie (kognitivné behavioralni), pozitivni posilovani
- rodinna psychoterapie
- trénink Skolnich dovednosti, vizuomotorické koordinace, uceni, sebekontroly
e Casn¢ diagnostikovat - ma tendenci k asocialnimu chovani, abusu drog, delikventnimu
chovani
Tourettitv syndrom = chronické tikova porucha
= chronicky vyskyt (déle nez rok), mnohocéetné pohybové a zvukové tiky
= Vyskyt 1% populace, Castéji u muzu (3:1)
= zacatek v détstvi nebo v dospivani (do 21 let), u 60% pietrvava do dospélosti
= etiologie — nejasna, genetické faktory a faktory prostiedi
= Porucha funkce bazalnich ganglii a limbického systému, hyperdopaminergni stav
= pfidruzeny vyskyt ADHD, OCD, sebeposkozovani, poruchy ovladani impulzi
= Kklinicky obraz - prosté pohybové tiky obliceje a Sije, komplexni pohybové tiky, zvukové tiky

e pohybové — mrkani, hlava, §ije, HK, mén¢ casto i DK a trup
o  zvukové — odkaslavani, koprolalie (nutkavé uzivani neslusnych slov), echolalie
(opakovani slov druhé osoby)
= terapie dle nutnosti
e Edukace pacienta, rodiny a Skoly
e farmakoterapie v t€z8ich ptipadech — atypicka neuroleptika (tiaprid, risperidon),
benzodiazepiny, antidepresiva
prechodna tikova porucha
* nejbéznéjsi a nejlehci idiopatickou tikovou poruchou v détstvi, hlavné jednoduché motorické tiky
»  hlavnim rozdilem oproti TS je trvani do jednoho roku a spontdnni remise

chronickd motoricka nebo vokalni tikova porucha
= charakterizovana jedinym neménnym pohybovym nebo zvukovym tikem, déle nez rok

OBSEDANTNE-KOMPULZIVNI PORUCHA

velmi Casté uzkostné poruchy, charakteristickd pfitomnost obsesi (nutkavych myslenek) a kompulzi
(nutkavého jednani)
manifestace obvykle v pozdni adolescenci (kolem 15-20 let)
zévazné onemocnéni, vétSinou léCitelné, mize vést k invalidit€, omezujici v pracovni sféfe
,,zacarovany kruh* a stupfiovani uzkosti
obsese = vtiravé a opakujici se myslenky nebo piedstavy, pocitovany jako cizi, iraciondlni, zatézujici
= strach z ndkazy, Zze néco nebylo udélano, impulzy k nasilnému a agresivnimu chovani
= nepohoda z asymetrie a nepofadku, starost ze ztraty nééeho
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kompulze = nutkavé jednani, opakujici se ukony, zdanlivé uéelné, podle ur¢itych pravidel, stereotypné
opakujici se
* pokud se snazi odolat, pocituji silni napéti a izkost
= pfilisné dodrzovani Cistoty, kontrolovani zamknuti dvefi, vypnuti plynu, vypnuti svétel, pocitani,
opakovani ritudlt
diagnostika — kritéria:
= symptomy OCD vyskytovaly nejméné po dobu 2 tydn1,
=  vtiravé myslenky vnimal jako opakujici se, iracionalni a narusujici jeho dusevni pohodu,
=  vtiravé myslenky a/nebo nutkava jednani nedokazal potlacit a poddani se jim vnimal jako
nepfijemné,
= vtiravé mySlenky povazoval za své vlastni myslenky
terapie
= relativné dobfe ovlivnitelna
=  hlavné kognitivné behavioralni terapie — vystaveni situaci, zabranéni provedeni ritualu, postupné
uvédomeéni si
= farmakoterapie — pfedev§im antidepresiva SSRI, anxiolytika, neuroleptika
*  u malignich forem moznost neurochirurgie - cingulotomie
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