SPECIALNI NEUROLOGIE

vypracované otazky 2021

c¢ast 1.



Obsah

1 — Etiologie a klasifikace epilepsie a epileptickych ZAChVatl............ccceiiiiiiiii e 3
2 — VySetfeni V ePIlEPOIOZIL .. c.viviiriiiiiiiiei it 8
3 — Diferencialni diagnostika zAchvatovEého ONEMOCHENT ........civiiieiiiie e 11
4 — LLECDA EPILEPSIC. ... viuvieiirisieitieie ettt bttt r e r e 12
5 — SHALUS EPIIEPTICUS. ....cveee ettt b bbb bbb bbbt e bt bbbt bbbttt nn 15
6 — Fyziologie spanku, spankova stadia a vySetfovaci metody u poruch Spanku...........cccveviiiiieniiniciciennn 17
7 — Insomnie, hypersomnie, NArKOIEPSIE ...........co it 20
8 — Syndrom SPANKOVE QPNOE .......eeiveirieiiiiiiiieie st r et s e s r e r e ne e e n e e nR e nre e re e n e nn e nne e 22
9 — PAASOIMINIE ... bbb bbbt 23
10 — Pohybové poruchy vazané na spanek, poruchy cirkadianniho rytmu........cc.ccooviiiiiiniinicnei e 28
11 — Etiopatogeneze a rizikové faktory ischemickych cévnich mozkovych piihod..........c.ccoovviiiiiiiiniiiiiie, 30
12 — Klinicky obraz a diferencidlni diagnostika ischemickych cévnich mozkovych ptihod..........cccooeviirnnnnne. 34
13 — Diagnostika ischemickych cévnich mozkovych piihod ...........ccooeiiiiiiiiiiiicc 38
14 — Terapie ischemickych cévnich mozkovych piihod (specifickd @ 0becna)........cccvvviriirieniiniieiese e 41
15 — Sekundarni prevence ischemickych cévnich mozkovych piihod, komplikace a nasledky.............ccocvvvrnnnne. 45
16 — Subarachnoidealni mozkové krvaceni — pfi¢iny, klinicky obraz, 1écba, komplikace..........ccccvvvvrierreennenne. 50
17 — Intracerebralni hemoragie — pficiny, klinicky obraz, 1é¢ba, prevence, komplikace .........cc.ccooeririnincnnnne. 53
18 — Trombo6zy mozkovych Zil a splavii — etiopatogeneze, klinicky obraz, terapie, prevence a komplikace........ 55
19 — Primarni kraniocerebralni traumata s difuznim postizenim mozkoveé tkane ...........cccocevveininienie e, 57
20 — Primarni kraniocerebralni traumata s loziskovym postizenim mozKove tkane ............ccocvvvveviieninenenennen, 59
21 — Sekundarni kraniocerebralni tratumata...........ccccviieiiiiiii i 60
22 — Poranéni MOZKOVYCH NEIVIL @ CEV.......oiviiiiriiiriiieiiieiest ettt bbb e e renne e r e 64
23 — Hnisavé zanéty centralniho nervovEho SYStEMUL........c.iiviiiiiieieiie e 65
24 — Aseptické neuroinfekce a infekéni onemocnéni nervové soustavy vyvolané toXiny .........cccceeevererenrenneen 70
25 — NItFOIEDNT MAAOTY ..ttt b e bt bbb e s bt bt e bt e s bt s b e e sbe e sbeenbe e b e anneanrenne e 75
26 — IMBNINGEOMY .ottt ettt b et b bt b e b e e bt b e e bt e b e £ e bt e b e e e bt e b e e b e e b e b e bt e b e b e bt e b et e bt e b et e st st e b e st et 80
27 — Spinalni a intraspinAlN NAAOTY ......eeiuiiiiiie ittt sb e sbe e bt e neenrenne e 81
28 — Nemoc s Lewyho télisky a jeji spektrum (klinické jednotky, hlavni patologicky nalez, klinické obrazy,
AIAGNOSHKA @ LEEDA).....c.veve ittt bbb R bt r e 83
29 — Atypicky parkinsonismus (obecné charakteristiky, klinické jednotky, hlavni patologické nalezy, klinicky
obraz, diagnoStiKa @ IECDA) ... ..ccviiiiiieiie e 92
30 — Frontotemporalni demence (obecna charakteristika, klinické varianty, diagnostika, 16¢ba) ..............cccuenee. 98

31 — Huntingtonova nemoc a choreaticka onemocnéni (etiopatogeneze, klinické obrazy, diagnostika a 1é¢ba) 100

32 — Amyotroficka lateralni skler6za (etiopatogeneze, klinicky obraz, diagnostika, diferencialni diagnostika a



1.

Etiologie a Kklasifikace epilepsie a epileptickych zachvati

Epilepsie je chronické onemocnéni, které se projevuje v prvé fadé opakovanymi
epileptickymi zachvaty, ale také pestrou Skalou dalSich projevi

— jeho dalsi projevy jsou neurologicky deficit souvisejici s etiologii, vEtsi zatéz

psychiatrickou komorbitou, zejména depresi Nnebo tizkostnymi poruchami

Epidemiologie epilepsie

Epilepsie je jednim z nejéastéjSich neurologickych onemocnéni, na tietim misté po
cerebrovaskularnich piihodach a demencich

Podle v€kového rozlozeni ma incidence 2 vrcholy — 1. rok Zivota a star$i nad 75 let
Prevalenci epilepsie (nejméné 1 zachvat v poslednich 5 letech) tvoii 4-10 pfipadii na 1
000 obyvatel, to znamena témét 1 % populace

Definice epileptickych zachvatii a epilepsie

Epilepsie je podle oficialni definice ILAE (International League Against Epilepsy)
onemocnéni mozku charakterizované trvajici predispozici k tvorbé epileptickych
zachvatli s neurobiologickymi, kognitivnimi, psychologickymi a socidlnimi dtsledky
o Podkladem této patologické mozkové aktivity je abnormalni synchronizace,
excesivni excitace a/nebo nedostate¢nd inhibice malé nebo vétsi skupiny
nervovych bunck
o Klinicky projev zavisi na oblasti mozku, ve které vznika
o Tato definice vyzaduje ptitomnost nejméné jednoho epileptického zachvatu
Epilepticky syndrom je soubor ptiznakl zahrnujicich specificky typ zachvati,
etiologii, v€kovou vazbu, n€kdy farmakosenzitivitu a prognézu onemocnéni

Etiologie epilepsii

Epilepsie je etiologicky heterogenni skupinou, jejimz spole¢nym projevem

je hyperexcitabilita mozkové kiry

Tento dynamicky proces je odrazem komplexnich funkénich zmén anatomického
uspofadani a fyziologickych procesti za pfitomnosti vnéjsich a genetickych vlivl
Idiopatické epilepsie jsou zpravidla determinovany geneticky a tvoii 10-30 % vSech
epilepsii

nejcastejsi v détstvi, v dospélosti jsou Cetnéjsi externi negenetické pticiny a ve stari
dominuje vaskularni etiologie
Etiologii epilepsie v soucasné dob¢ ¢lenime do nasledujicich zakladnich okruhti:

o Genetické a vyvojové pficiny

o Ziskané pficiny

1.) Genetické a vyvojové piiciny

Epilepsie v rdmci fenotypu multiorganového dédi¢ného onemocnéni




o Jde o0 geneticky vazané nebo chromozomalni poruchy, u kterych jsou zachvaty
pouze jednim z celého souboru piiznaki
o Specifickym fenotypem jsou progresivni myoklonické epilepsie (PME)
o Také neurokutanni onemocnéni jsou spojena s epileptickymi zachvaty, typické
Jsou napf. pro tuber6zni sklerdézu a neurofibromatozu |
— Epilepsie u chromozomadlnich aberaci
o Epileptické zachvaty se vyskytuji u klasickych chromozomalnich vad, jako je
Downtv syndrom (21. chromozom) nebo syndrom fragilniho X chromozomu
— Epilepsie s komplexni dédi¢nosti
o Polygenni dédi¢nost s riiznou dominanci a penetranci se piedpoklada u
idiopatickych generalizovanych epilepsii a nékterych typt nelezionalnich
parcialnich epilepsii
— Epilepsie pfi malformacich kortikdlniho vyvoje
o Kortikalni dysplazie jsou vyvojové poruchy vedouci k drobnym az rozsahlym
zménam mozkové kiry z riznych pficin (genetické, vlivy prostredi, infekce...)
o Zejména fokdlni kortikéIni dysplazie (FCD) jsou Castou pficinou
farmakorezistentnich zachvatt

2.) Ziskané priciny

— Podklad symptomatickych epilepsii tvoti velké mnozstvi 1ézi z celého neurologického
spektra
— Sklerdza hipokampu (HS)
o Termin zahrnuje zmény hipokampalni formace jako jsou gliové zmény,
synaptickd reorganizace a ztraty bunck
o Zachvaty se objevuji typicky v détstvi nebo adolescenci
o Semiologie (= klinické projevy) zachvati byva typicka, ¢asta je aura, ktera se
$ifi do automotorického zachvatu, n€kdy se sekundarni generalizaci, a
ptitomnost fokalni kortikalni dysplazie (FCD)
— Prenatdlni nebo perinatalni postizeni
o Kilasickym piikladem ziistava takzvana détska mozkova obrna (DMO), ktera
zahrnuje perinatalni hemoragii, ischemické ¢i hypoxické postizeni vedouci
k poskozeni mozkové tkané
— Potraumatickd epilepsie
o Riziko rozvoje epilepsie se pohybuje okolo 3 % vSech pacienti s razem hlavy
a vzrista u pacientil s prokdzanym hematomem nebo kontuzi mozku
— Tumory mozku
o Nadory mozku jsou relativné ¢astou pticinou epilepsie, kolem 10-15%
o Se zachvaty jsou vice spojeny benigni oproti malignim tumortim, kortikalni
oproti subkortikalni lokalizaci
o Z literatury je nejcastejSim ptivodcem zachvati oligodendrogliom (az 92%),
dale astrocytom
— Vaskulérni epilepsie
o Zachvaty se mohou vyskytovat u vSech forem cerebrovaskularnich
onemocnéni
o Tato etiologie je dominantni ve star§im veéku a drobné okultni cévni 1éze
mohou byt pfi¢inou nekterych kryptogennich epilepsii u téchto pacientt
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o Riziko epilepsie je vyssi u intracerebralnich hemorhagii a subarachnoidalniho
krvaceni
— Pozanétliva a autoimunitni etiologie

o co se virové etiologie ty¢e, vznika nejcastéji po herpetické virové encefalitidé

o V soucasné dobé je zvySena pozornost vénovana autoimunitnim encefalitidam
= Hlavnimi zastupci této skupiny onemocnéni jsou limbické encefalitidy

a encefalitida s protilatkami proti glutamatovym NMDA receptorim
o Az 25 % pacientl se SLE prodéla epilepticky zachvat

Klasifikace epilepsii

— Epilepsie mizeme klasifikovat 5 riznymi zptisoby:
o Podle klinické manifestace — typu zachvatt (parcialni, generalizované)
o Podle lokalizace zachvatl
= semiologie zachvatil (popis iktalnich projevii)
o Podle pivodni pficiny — etiologie (idiopatické, symptomatické, kryptogenni)
o Podle typu syndromu (typ zachvatu + EEG korelat + etiologie)
o Podle typické vyvolavajici pfi¢iny

Klasifikace zachvata

— Zakladnim projevem epilepsie jsou epileptické zachvaty
— Nejjednodussi déleni zachvati je na fokalni (parcialni, loziskové) a generalizované
— Toto rozdéleni je zasadni vzhledem k cilené terapii
o Ne&kterd antiepileptika dobie ucinna v terapii parcialnich zachvatii mohou
zhorSovat zachvaty generalizované
— Prvni klasifikace zachvati Mezinarodni ligy proti epilepsii (ILAE) pochazi z roku
1981
— Vroce 2017 byla publikovana nova Klasifikace epileptickych zachvati a Klasifikace
epilepsii, jejichZz zdkladnimi zménami jsou:
o Zruseni umélych pojmi jako simplexni a komplexni u fokalnich zachvatti, osy
zustaly vSak ponechény — bez poruch védomi a s poruchou védomi
o Parcialni zachvaty jsou uvedeny jako fokalni (loZiskové)

Fokalni zachvaty

— Fokalni zachvaty maji loZiskovy klinicky obraz a regionalni EEG pocatek
odpovidajici ptislusné oblasti jedné mozkové hemisféry
— Na druhé ose jsou charakterizované ptitomnosti poruch védomi s naslednou amnézii
— Mohou se sekundarné §ifit do bilateralniho tonicko-klonického zachvatu (FBTCS)
— Fokalni zachvaty motorické
o Loziskové pfiznaky cCist¢ motorické (klonické, myoklonické, tonické) mohou
byt ohranicené na malou ¢ast téla
o Dale sem patii zachvaty s automatismy (koncetinové, verbalni...), zachvaty
hyperkinetické (vyrazna agitovanost a pohyby)
— Fokélni zéchvaty bez motorickych projevii
o Autonomni zadchvaty maji objektivné hodnotitelné ptiznaky (zvraceni,
piloreakce, zrudnuti, mydri4za, inkontinence)




o Nekteré zachvaty jsou charakterizovany jen zdrazem v chovani
o Mezi emocni zachvaty patii poruchy nalad (afektivni) nebo uzkostné stavy
o Pokud nemocny popisuje nemotorické ptiznaky pted rozvojem poruchy
védomi, hovofi se o aufe
= V né¢kterych piipadech byva aura pacientem velmi obtizné popsatelna

Generalizované zachvaty

— Jsou charakterizovany soucasnym vznikem v obou mozkovych hemisférach,
jednotlivé typy se lisi zménou védomi a motorickymi piiznaky

— Motorické symptomy jsou oboustranné a synchronni, Iktalni EEG vzorce jsou
bilateralni

Absence

— Typické absence jsou nahlé, velmi kratké poruchy védomi s pferusenim probihajici
aktivity
o Ve vétsing ptipadil jsou charakterizovany pouze strnutim, zahledénim, zménou
grimasy Vv obliceji, nékdy se zaskuby mimického svalstva
o Pacient pfitom nereaguje, neodpovida nebo az s latenci, po skonceni zachvatu
pokracuje v zapocaté Cinnosti, a tak zachvat ani nemusi byt postiehnut okolim
— Atypické absence jsou soucdsti n¢kterych zavaznych epileptickych syndromt
o Klinicky se jedna o pfechodnou ztratu védomi s hypomotorickym projevem
o Zména védomi nemusi byt Uplna, je delsi, ¢asto spojend se zménami svalového
tonu

Dalsi typy zachvati

— Myoklonické zachvaty jsou vicecetné kratké prudké kontrakce jednotlivych svali

nebo svalovych skupin obliceje, trupu a koncetin
o V piipadé generalizovanych zachvatd postihuji koncetiny symetricky =
typické vypadavani véci z rukou ¢i podklesavani kolenou ve stoji

— Klonické zachvaty se vyznacuji opakovanymi zaskuby koncetin s nartistajici
amplitudou a sniZujici se frekvenci

— Tonické zachvaty jsou definovany pevnou nésilnou kontrakci, ktera fixuje koncetiny
ve strnulé nepfirozené poloze

— Generalizované tonicko-klonické zachvaty (GTCS) jsou ndhlou poruchou védomi
s padem a tonickou kontrakci obliceje, koncetin i dychacich svalli a branice, coz
zpusobi zasténani nebo vykiik
o Pacient nemtze prechodné dychat, objevuje se cyanoza
o Miuaze dojit k pokousani jazyka a inkontinenci
o Klonicke kiece pozvolna ustavaji a objevuje se generalizovana atonie,
kvantitativni porucha védomi a desorientace v trvani az n¢kolik desitek minut

Semiologicka klasifikace zachvati

— Zjednodusen¢ jsou zachvaty déleny do 4 kategorii:
o Subjektivni priznaky — aura
o Autonomni zichvaty — na pacientu pozorovatelné vegetativni zmény
(naptiklad tachykardie, mydriaza)
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o Dialeptické zachvaty — pouze porucha védomi s alesponl CasteCnou amnézii bez
dalsich symptomu

vvvvvv

motorické ptiznaky (hypermotorické — hyperkinetické, automotorické —
automatismy oroalimentarni ¢i rukou, gelastické — nepfiméfeny smich)

Anatomicka Kklasifikace zachvatu
Temporalni epilepsie

— Epilepsie spankového laloku je nejcastéjsi oblasti vzniku parcidlnich zachvatii, pomalu
vznikaji a odeznivaji, Castd je pozadchvatova zmatenost

Frontalni epilepsie

— Zachvaty z oblasti frontalniho laloku jsou ¢etné, s tendenci k sekundarni generalizaci,
Casto s no¢nim vyskytem, vznikaji rychle a zpravidla bez aury
— Frontalni lalok je velmi rozsahly a tak 1ze iktalni symptomy rozd¢lit do vice podskupin
o Primarni motoricka oblast — klonické zaskuby
o Suplementarni motoricka area — asymetricka tonicka postura

Parietalni epilepsie

— Pfiznaky zachvatl temenniho laloku mohou byt jednoduché, kontralateralni senzitivni

vvvvvv

poruchy jako napiiklad vertigo nebo zména vnimani pohybu
Okcipitalni epilepsie

— Okcipitalni epilepsie se projevuje jednak jednoduchymi zrakovymi halucinacemi,
jednak hemianopsii ¢i ztratou zraku

Inzuléarni epilepsie

— Inzula je lalok skryty v hloubce Sylviovy ryhy a slouZi jako piepojovaci ustiedi v kontaktu s oblastmi temporalniho
laloku, frontalniho a parietalniho operkula a symptomy zachvatti tomu odpovidaji
o  Stazeni hrdla, pokaslavani, zvykani, polykani, slinéni, autonomni pfiznaky (zrudnuti, zmény tlaku, tepu),
v dorzalni oblasti pak parestezie, bolest, pocity tepla v obli¢eji a koncetinach, neptijemné chutové viemy
nebo halucinace



. VySetieni v epileptologii

Anamnéza
Vysetfovaci metody

o EEG

o Video-EEG monitorovani
Zobrazovaci metody

o MRI, MRS, fMRI

o PET, SPECT

Neuropsychologické a psychiatrické vySetteni

Anamnéza

Ptimo od pacienta lze ziskat popis zachvatl bez poruchy védomi

Takto miizeme zjistit pfesny popis motorickych nebo lateralizovanych senzitivnich
zachvati

Popsani aury je relativné prosté pii jednoduchych zrakovych vjemech, sluchovych
halucinacich nebo epigastrickych aurach

Jestlize je zdchvat doprovazen poruchou védomi, eventualné kie€emi, miizeme se fidit
nepiimymi nebo naslednymi ptiznaky zachvati jako jsou bolesti svall, pokousany
jazyk, sfinkterové poruchy, rozhézené lizko

Upftestiujici dotazy by mély sméfovat k pfitomnosti pozornosti unikajicich drobnych
zachvatovych projevi, jsou jako zarazy v feci ¢i drobna okénka

Dale je oSettujici 1€kar zavisly na svédectvi okoli, pfedevsim rodiny pacienta

V rodinné anamnéze sledujeme vyskyt zdchvatovych onemocnéni i ojedinélych nebo
nejasnych zachvati a psychickych poruch

V osobni anamnéze hledame onemocnéni matky pacienta béhem téhotenstvi,
perinatalni rizika, zanétliva onemocnéni nervové soustavy a urazy hlavy

Probrani farmakologické anamnézy je nezbytné u chronickych pacientli, zhodnoceni
efektu jednotlivych farmak a jejich kombinaci, jejich ¢aste¢ny dobry efekt nebo
naopak zhorSeni frekvence a tize zachvatl

V gynekologické anamnéze hledame ptipadnou vazbu zachvatli na menstruaci, vliv
antikoncepce na frekvenci zachvatli, na i¢innost terapie

VySetrovaci metody

1.

Rutinni laboratorni testy u dospélych by mély zahrnovat glykémii, natrémii a
t€hotensky test, u imunosuprimovanych pak lumbalni punkci

U kazdého pacienta se provadi EEG, video-EEG u nejasnych ptipada

Magneticka rezonance je jednoznacné preferovana pred CT mozku vyjma podezieni
na akutni intracerebralni hemorhagii

MRI vysetteni je metodou volby v akutnich pfipadech u t¢hotnych pacientek
Pacienti s ojedinélym zachvatem, normalnim neurologickym nalezem a bez
strukturdlniho postiZzeni mozku nevyzaduji hospitalizaci

Elektroencefalografie (EEG)



— Role EEG je v diagnostice epilepsie klicova

— EEG je funk¢ni vySetieni mozkové aktivity, v bézné praxi se zapojenim 16 elektrod
V mezinarodnim systému 10/20

— Vysetfeni zpravidla trva 20-30 minut, z aktivacnich metod se uziva hyperventilace a
fotostimulace

— Cilem vysetfeni je zachyceni epileptiformni abnormity, ktera mtze byt regionalni
nebo generalizovana

— Interiktdlni EEG abnormita neni zji$téna i pii opakovanych vySetienich az u 10 %
pacienti s klinicky prokézanou epilepsii

o Oproti tomu mtize byt epileptiformni nélez ptitomen az u 30 % pacientq, kteti
nikdy zachvat neprod¢lali

Video-EEG monitorovani

— Délka nataceni se tidi zachycenim typickych zachvati, zpravidla ¢ini 1 tyden a je
pfitom vysazovéna chronickd medikace

— UzZivéano je zejména u pacientil S farmakorezistentnimi zachvaty

— Cilem monitorace je v tomto piipad¢ predevsim odliSeni epileptickych od
neepileptickych zachvatl, nejvice psychogennich

— Dalsim divodem k vySetfeni je uptfesnéni klasifikace zachvatu, zjisténi presného typu
epileptického syndromu podle jednotlivych typl zachvati, odliSeni loziskovych a
generalizovanych zachvatt

— Tietim divodem k video-EEG vysetieni je jiz cilena pfedoperaéni evaluace pacienti
s farmakorezistentnimi loziskovymi zachvaty k urceni ptesnéjsi lokalizace zachvatt

Zobrazovaci metody
Radiologie

— Metodou volby je magneticka rezonance mozku (MRI), ktera ma vétsi specificitu i
senzitivitu nez CT

— Detekce nékterych abnormalit jako hipokampalni skleréza nebo malé kavernomy je
mozna pouze na MRI

— MRI sekvence by nemély postradat koronarni, axiadlni FLAIR a axialni T2W obrazy,
nékdy volime i zobrazeni s tenkymi fezy

Pozitronova emisni tomografie (PET)

— Interiktalni PET mozku ma svilij vyznam zejména v predopera¢nim vySetfovani u
pacientil s farmakorezistentni epilepsii

— Vyznam vySetieni je nejvice patrny u pacientll s fempordalni epilepsii a negativnim
MRI nalezem

SPECT (single photon emission computed tomography)

— Iktalni SPECT je uzivan u pacientl s refrakterni zejména extratemporalni epilepsii
— Cilem vySetfeni je ziskani obrazu lokalizované hyperperfuze, kterd mize v korelaci
s dal§imi vySetfenimi pfispét k identifikaci zony pocatku zachvati

Dopliiujici vySetieni



— Dalsimi vySetfenimi jsou napt. MR spektroskopie, upfesiiujici pomoci poméru
metabolitlh mediatori zonu funkéniho deficitu

Psychologické a psychiatrické vySetieni

— Podrobné neuropsychologické vysetieni je soucasti predoperacniho vysetiovani u
pacientl s farmakorezistentni epilepsii
o Toto plati i pro sledovani kognitivnich funkci pfi progresi onemocnéni nebo
nezadoucich ucinki antiepileptik
— Druhym ukolem je diagnostika a terapie psychiatrickych komorbidit a psychogennich
neepileptickych zachvati (PNES)
o Vzhledem k vysoké koincidenci deprese, uzkostnych i psychotickych poruch je
kooperace s psychiatrem nezbytna
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. Diferencialni diagnostika zachvatového onemocnéni

V rozhodovani o nasazeni antiepileptické terapie je zadsadni piesnd diagnostika
zachvatového onemocnéni

Z uvedeného tedy vyplyvaji dvé nejcastéjsi diferencialni diagnoézy k epilepsii, kterymi
jsou tedy synkopa a psychogenni neepileptické zachvaty

Synkopa

Nahla, kratkodoba ztrata védomi a posturalniho tonu s naslednou spontanni apravou,
ktera je obvykle také rychla

Typické jsou prodromy: pocit lehkosti v hlave, tma pted o¢ima, sluchové halucinace
Odliseni od epileptického zachvatu mize byt komplikovano pfitomnosti kieci

4

Nejcastéjsi jsou neurokardiogenni — reflexni a vazovagalni synkopy, dale ortostaticka

Vv

pfi¢ina zjisténa
Svou vyznamnou roli zde maji kardiologicka vySetieni
o Klidovy elektrokardiogram (EKG) je pro svou jednoduchost provadén u
kazdého pacienta, po nejasném zachvatu
= Sinokomorové blokady I. stupng, raménkové blokady nebo sinusové
bradykardie svéd¢i pro moznou bradykardickou pfic¢inu synkopy
o Z dalsich vysetfeni Ize jmenovat masaz karotického sinu, pfestoze tato
diagnéza zodpovida za méné nez 1 % vsech piipadi synkopy

Psychogenni neepileptické zachvaty (PNES)

PNES se vyskytuji az u 20-30 % pacientl vySetiovanych v epileptologickych centrech
pro farmakorezistentni zachvatové onemocnéni
Podle literatury 15-21 % pacientt trpi zaroven epileptickymi a psychogennimi
zachvaty
Disociace je obranny psychicky mechanismus, ktery je nevédomé pouzit, kdyz
psychika neni schopna vyrovnat se s urcitym psychickym obsahem
o Ten byva odstépen — disociovan — od védomi a neni nutno se s nim dale
vyrovnavat, coz ma ovSem dusledky na celkovou stabilitu psychiky
S naslednou tvorbou piiznakl psychickych nebo somatickych
Symptomatologie PNES byva dramaticka, zachvaty jsou zpravidla hodnoceny jako
jednoznacné epileptické a pro délku jejich trvani jsou n€ktefi pacienti opakované
hospitalizovani na jednotkach intenzivni péce
V nasich pracich jsme se pokusili stanovit ptiznaky typické pro PNES a neptiznacné
pro epileptické zachvaty, k nejvyznamnéjSim patfi:
o Zaviené oci (s aktivnim odporem vicek)
o Ttes, rychly tremor koncetin
o Laterolateralni pohyby hlavy
Spravna diagnéza PNES vede k vysazeni neadekvéatni terapie antiepileptiky a pocatku
dlouhodobé;jsi psychoterapie
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4. Lécba epilepsie

Zahajeni 1écby

Dlouhodobou antiepileptickou 1é¢bu zahajujeme v piipadé, Ze diagndza epilepsie je
jista

Podkladem této tendence mtize byt epileptiformni abnormita v EEG zdznamu,
zejména fokalni, a nalez 1éze pti MRI vySetieni

Nutné je vzdy zvazit rizika recidivy zachvatu podle jeho typu (zejména je-1i popsan
fokalni pocatek), prokdzané¢ho syndromu (symptomatické, idiopatické generalizované
epilepsie), etiologie, véku pacienta, komorbidit oproti komplikacim chronické 1€¢by
V nékterych pfipadech lze nasadit terapii i v pfipad¢, ze diagndza epilepsie je velmi
pravdépodobnad, a to u pacientll s moznymi zdvaznymi nasledky opakovanych

cey

zachvatl (seniofi, osaméle Zijici osoby, polymorbidni pacienti)

Taktika antiepileptické terapie

Cilem antiepileptické terapie je optimalni kvalita zivota a dobry stav v interiktalnim
obdobi, s minimadlnimi nezddoucimi t¢inky
Lék nasazujeme v monoterapii a v piipadé neaspéchu je doporu¢ovana postupna
nahrada predchoziho 1éku
Neni-li monoterapie u¢innd, volime kombinovanou lécbu
Ve studii s nové diagnostikovanou epilepsii dosahlo nejméné ro¢ni remise 65 %
pacientd, priblizné 35 % pacientt zlstalo farmakorezistentnich
Pfi nasazovani lécby volime u vétSiny antiepileptik (AE) nizkou inicialni dévku,
kterou postupné zvySujeme do nejnizsi ucinné davky
V kombinaci se snazime brat ohled na farmakodynamické interakce, kde je vyhodné&)si
kombinovat léky s odliSnym mechanismem uc¢inku a interakce farmakokinetické
Odbéry hladin 1€kt maji vyznam pfi nasazovani terapie k urceni ustalené hladiny, u
1€kt s nelinedrni farmakokinetikou, pfi 1é€be epileptického statu, zjisténi eventualniho
poklesu/zvySeni hladiny pf1 interakcich

o Monitorace hladin je doporucena v gravidité, dospivani, zmé€nach hmotnosti ¢i

chorobnych stavech s ovlivnénim GIT, renédlnich nebo hepatalnich funkci

Volba antiepileptika

Pti vybéru antiepileptika by méla byt individudln€ zohlednéna fada okolnosti, které
muZeme rozdélit do dvou okruhti:
o Podle faktort tykajicich se léku
= Spektrum ucinnosti u jednotlivych typt zachvat nebo syndromu
» Charakteristiky Iéku — mechanismus uc¢inku, rychlost titrace, profil
nezadoucich ucinkt
o Podle faktort tykajicich se pacienta — typ zachvatii, syndromu, vék, pohlavi,
komorbidita, konkomitantni 1écba, gravidita
Klasickym voditkem, podle kterého se 1éky nasazuji, je typ epileptického zachvatu
Antiepileptika lze rozdélit podle Gi¢innosti na:
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o Sirokospektra (LEV, LTG, TPM, VPA, ZNS) u¢inna u vice typi zachvatt
= Vhodna pro nasazeni u jesté nejasného typu zachvat nebo nebo pro
kombinovanou lécbu
o Suzsim spektrem (CBZ, GBP, ETS, LCM, OXC, PGB, SUL, TGB, VGB),
indikovana v 1é¢bé parcialni epilepsie a ktera mohou zhorSovat nékteré typy
zachvatl

Zikladni mechanismy ucinku

Zohlednéni individuality pacienta je dalSim vyznamnym voditkem pro optimalni volbu
1é¢by nemocnych s epilepsii
Antiepileptika totiz neovliviiuji pouze epilepsii, ale fadu dalSich mozkovych
i télesnych funkci a organu, tedy organismus jako celek a U naprosté vétSiny
nemocnych po fadu let, ne-li doZivotné
Velmi Siroka a jiz tradi¢ni je problematika 1é€by Zen s epilepsii — kosmetické
problémy, nadvaha, poruchy reprodukce, interakce s kontraceptivy, t¢hotenstvi a
teratogenicita a nakonec problematika menopauzy a rizik osteopor6zy
Starsi pacienti maji zvySenou farmakosenzitivitu — ucinné jsou nizsi davky 1éki
Aktualnim a dilezitym tématem jsou psychotropni u¢inky antiepileptik
o Vedle tradi¢nich nezddoucich G¢inki (Gtlum, kognitivni problémy) mohou AE
individualné vykazovat i specifické negativni psychotropni G¢inky — deprese,
iritace, agitovanost a agrese

Antiepileptika prvni volby

Lamotrigin (LTG) je Sirokospektré AE pro 1é¢bu fokalnich i generalizovanych
zachvatl

o Ma4 nizky sedativni G€inek, pouZziva se v psychiatrii jako stabilizator nalady

o  Mechanismus uginku — inhibice Na* a Ca?* kanal

o NU — nizka teratogenita, neurotoxicita
Levetiracetam (LEV) je 1€k se specifickym mechanismem a $irokym spektrem ucinku,
nezhorSuje zadny z typt epileptickych zachvatl a vyskyt nezadoucich t¢inki je nizky

o  Mechanismus u¢inku — vazba na synapticky vezikularni protein
Valproat (VPA) je Sirokospektrym antiepileptikem, které nezhorSuje zadny typ
zachvatl ani syndromi

o Casto byvéa nenahraditelny v 1é¢bé idiopatickych generalizovanych epilepsii

o  Mechanismus u¢inku — inhibice Na* kanalu

o NU - zvyseni hmotnosti, alopecie, vrozené vyvojové vady
Karbamazepin (CBZ) je 1ékem prvni volby v 1é¢b¢ parcialnich a sekundarné
generalizovanych zachvatt, ale s izkym spektrem

o CBZ je uzivan rovnéz jako stabilizator nalady, v terapii neuralgie trigeminu

a bolestivych neuropatii

o Mechanismus uéinku — inhibice Na* kanalu
o NU - neurotoxicita, osteopordza, alergie, interakce s cypem

Etosuximid (ETS) je antiepileptikum s velmi uzkym spektrem, vyhrazené pro 1écbu
détskych absenci (pfili§ se nepouziva)
o  Mechanismus u¢inku — inhibice T-typu Ca?* kanalu

Antiepileptika registrovana pro 1écbu v monoterapii
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— Gabapentin (GBP) je dobfe tolerované antiepileptikum bez znamych interakci
S ostatnimi antiepileptiky, ale s uzkym spektrem ucinku
o  Mechanismus ucinku — zvyseni syntézy GABA
o NU —zvyseni hmotnosti
— Eslikarbazepin (ESL) — nové, nadéjné AE pisobici stejné jako karbamazepin
— Lakosamid (LCM) — piedevsim na fokalni zachvaty
— Topiramat (TPM) je Sirokospektré antiepileptikum s malym mnozstvim interakci,
dobrou snasenlivosti v monoterapii
o Jeregistrovan i jako profylaktikum v 1é€bé migrény a proti obezité
— Zonisamid (ZNS) je pouzivan k 1é¢bé¢ FBTCS, migrény, Parkinsona ¢i obezity
o Mechanismy u¢inku — inhibice Na* a L-typu Ca?* kanald, sniZeni dostupnosti
(transportu) glutamatu, interakce s karbonanhydrazou
o NU — anorexie, nespavost, podrazdénost, MAC
— FEenytoin — vyznamné a ¢etné interakce s ostatnimi AE
o Lék volby v 2. fazi konvulzivniho SE pro vysokou rychlost titrace, dlouhy
polocas a akutni i.v. podani

Interakce antiepileptik

— Pro ptiklad miZeme uvést interakce LTG
o LTG je substratem UGT a sam je jeho slabym autoinduktorem
o VPA inhibuje UGT, tim zvySuje hladinu LTG a prodluzuje jeho elimina¢ni
polocas
o CBZ indukuje UGT, a tim sniZuje hladinu LTG a zkracuje ti2
* Navic CBZ a LTG maji obdobny mechanismus tG¢inku (ovlivnéni Na*
kanall)
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. Status epilepticus

Jedna se o opakované epileptické zachvaty bez plného navratu védomi mezi zachvaty
nebo stalou klinickou a/nebo elektrickou kiecovou aktivitou trvajici déle nez 5 minut
Kterykoli typ zachvatu miize ptejit do epileptického statu (SE)
Podle klinické prezentace délime SE na:

o Konvulzivni (parcialni nebo generalizovany)

o Nekonvulzivni (naptiklad generalizovany — SE s absenci, komplexni parcialni

nebo SE u pacienti v komatu)

Asi 50 % konvulzivnich statl pfechazi do NCSE
Nejcastéjsimi pri¢inami SE jsou:

o Anamnéza epilepsie
Ptedchozi 1éze (CMP, tumor, SDH)
Akutni CMP
Hypoxie
Metabolicka etiologie

o Vysazeni alkoholu nebo jiny odvykaci stav
Ptiblizn¢ 70 % SE se manifestuje v détském veku, specifickym SE v tomto obdobi je
refrakterni SE pfi hore¢natém onemocnéni
Klasicky je za epilepticky status povazovan zachvat, ktery pretrvava bez preruseni
déle nez 30 minut, nebo se jednd o kumulaci zéchvatli v tomto rozmezi, mezi kterymi
pacient nenabyva védomi

o O O O

Lécba konvulzivniho epileptického statu

Léc¢ba ¢asného SE (stadium 1, ¢as 0-10 minut)

V terapii inicialniho stadia SE jsou doporucovany benzodiazepiny i.v.
Dostupnymi moznostmi je rektalni aplikace diazepamu, pfipadné bukalni nebo
intranazalni podani midazolamu

Léc¢ba pokracujiciho SE (stadium 2, 10-60 minut)

Tradi¢nim v této fazi je aplikace fenytoinu nebo fenobarbitalu i.v.
Dobrou alternativou obou farmak je valproat nebo levetiracetam

Lécba refrakterniho SE (stadium 3, >60 minut)

Terapie celkovou anestezii vyzaduje plné€ zafizenou jednotku intenzivni péce a idealné
kontinudlni EEG monitorace

Dostupnymi moznostmi je podani midazolamu, propofolu nebo thiopentalu

Prognoza miiZe byt zlepSena fizenou hypotermii

Lécba nekonvulzivniho statu (NCSE)

Léky prvni linie u statu absenci jsou peroralni BZD, které musi byt podany co nejdiive
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o Jestlize SE neodezni, pokracujeme v BZD i.v. (diazepam/lorazepam) a déle
valproat nebo levetiracetam i.v.
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6. Fyziologie spanku, spankova stadia a vySetrovaci metody u

poruch spanku

Vyznam a funkce spanku

Stav pfirozeného relativniho bezvédomi a imobility, kterym ¢loveék a zvirata
prochazeji minimalné jednou denné
Jinou definici je stav klidu s minimalni pohybovou aktivitou v typické poloze, ve
vhodném mist¢, s omezenim vnimani okolniho prostiedi, s vyrazn¢ omezenym
pusobenim na vnéjsi prostiedi a s mentalni Cinnosti mozku zcela odlisSnou od bdélého
stavu

o Je to stejné jako bdé&lost aktivni funkcni stav mozku
Pro lidsky spanek je vedle elektroencefalografické aktivity charakteristicka rychla
zména do bdelého stavu, kterd jej odliSuje od komatu
Spanek zapliiuje primérné jednu tfetinu naseho Zivota a ma velky vyznam pro
mentalni, emocionalni a fyzické zdravi
Vsichni vime, ze pokud se dostatecné nevyspime, nejsme schopni se poradné
soustiedit, naSe prace, a to zejména prace duSevni, nema spad, nejde nam ,,od ruky*
Zcela jisté také plati staré potekadlo, ze ,,rano moudrtejsi vecera®, které predpoklada
lepsi rozhodovaci schopnost, lepsi isudek, schopnost pfemysleni
Nedostatek spanku miize zpusobit nevykonnost, poruchu obranyschopnosti, poruchy
ristu, poruchy soustfedéni a fadu dalSich poruch ¢i potizi.

Fyziologie spanku

Spének je aktivni d&j pfimo fizeny strukturami mozkového kmene, zejména oblongaty
a mezencefala
Bdéni zajist'uje aktivaéni retikularni aferentni systém (ARAS), piesna lokalizace
fidicich struktur neni znadma
NREM spanek fidi nuclei raphe oblongaty, jejichz mediatorem je serotonin
REM spanek je fizen z mezencefala dorzalni tegmentalni drahou do locus coeruleus a
nucleus gigantocellularis, noradrenalin je mediator)
Latkou synchronizujici a fidici cely cirkadianni rytmus je melatonin, jeho sekrece
Vv epifyze je fizena stfidanim svétla a tmy
o Rytmus sekrece melatoninu je jedna z nejrobustnéjSich cirkadialnich funkci a
je fizena ze suprachiasmatickych jader hypotalamu (SCN)
o Neurony SCN maji vlastni schopnost generovat cirkadianni rytmus a jsou
aktivni pii svétlé periodé dne
o Informace o osvitu je ptenaSena do SCN retino-hypotalamickym traktem
o Draha, kterou je pfenasSena informace ze SCN do glandula pinealis, vede
nejdiive do paraventrikularnich hypotalamickych jader (PASY), odtud
descendentné do kréni michy, kde jsou synapse s pregangliovymi bunikami
sympatického ganglion cervicale superius (SY)

Spankova stadia
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Prvni stddium NREM (N1) je pfechodné stadium mezi bd¢€losti a spankem
o Tvoii asi 5 % doby spanku
o Svalovy tonus je stfedni, jsou pomalé ocni pohyby
Druhé stddium NREM (N2) tvoti vice nez 50 % spanku
o Nejsou ocni pohyby, svalovy tonus je snizen
o Typicky je K-komplex a sigma vieténko
Tteti stadium NREM (SWS, delta spanek) tvoii asi 20 % spanku
o Svalovy tonus je sniZen, nejsou o¢ni pohyby
o V tomto stadiu se objevuji sny, které jsou kratké a spiSe si je nezapamatujeme,
dale namésicnictvi, pomocovani ve spanku a dés ve spanku
REM spanek tvofi asi 25 % spanku
o Je sniZzen svalovy tonus s vloZzenymi kratkymi svalovymi zaskuby
o Sny jsou dlouhé, vyrazn€ emocionalni, dochazi k aktivaci vegetativniho
systému

Spankovy cyklus

Typicky nocni spanek sestdva u zdravych mladych lidi ze 4-6 alternujicich cyklt
NREM a REM spanku v asi 90-minutovych intervalech, s vékem ubyva hlubokych
spankovych stadii a REM spanku, ptibyva kratkych probuzeni

Diagnostika spanku a jeho poruch

Pro komplexni studium spanku se vytvaieji specializované spankové laboratofe a
pouziva specidlni metodika zaznami
Polysomnografie (PSG) znamena soucasné snimani fady fyziologickych parametrt

o Jednotlivé parametry registrované v PSG jsou:

1. Elektroencefalogram

= 3-4 kanaly umisténé na kalvé nad jednotlivymi mozkovymi laloky
dostacuji
= V diferencialni diagnostice poruch spanku se pochopiteln€ vyuziva vice
elektrod

2. Elektromyogram

= Pokud je zapojen ze svall brady, slouzi k hodnoceni spankovych stadii

= Svody z m. tibialis anterior obou DKK se vyuzivaji ke sledovani

fyzickych mimovolnych pohybt

Elektrookulogram se pouziva k hodnoceni pohybti o¢nich bulbt
Elektrokardiogram vyuzivame ke zhodnoceni srde¢ni akce
Dychaci pohyby hrudniku — hrudni pés s riiznymi typy snimaci
Dychaci pohyby bficha — bfi$ni pas s riiznymi typy snimacii
Proud vzduchu pted nosem a tsty — airflow
Saturace krve kyslikem — HbO2 — pulzni oxymetr
. Poloha pacienta — senzor umoziujici urcit polohu na zadech, bocich, bfise

10. Chrépéani — mikrofon na krku nebo registrace vibraci vzduchu v nose

11. Videomonitorace — kamera s infracervenym snimanim, véetn¢ zaznamu zvuku
Limitovana polygrafie (polygrafie — PG)

o Je to screeningova metodika dostatecna jen k zédkladni diagnostice ventila¢nich

poruch ve spanku, nehodnoti vlastni kvalitu spanku jako PSG

© N OhE W
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o Pfi podezieni na urcité onemocnéni je mozno vysetieni cilené modifikovat
nebo jednotlivé testy kombinovat
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7. Insomnie, hypersomnie, narkolepsie

Insomnie

Porucha usinani, pferuSovany spanek, casté nebo ¢asné probouzeni, vedouci
k nedostatecnému mnozstvi spanku
o Latence usnuti je delsi nez tficet minut nebo jde o nemoznost opétovného
usnuti do 30 minut po probuzeni v noci, ¢i o diivejsi ranni probuzeni
Z cisté fyziologického pohledu ¢loveku staci delsi dobu v idealnich podminkach jen
asi 4 hodiny spanku v ptipad¢, ze je zastoupen spanek 3 NREM v celém svém trvani
(asi 100 minut) a je dostatek REM spanku (asi 1 hodina)
o Dale, zZe spanek neni pterusovan, a ze ma spravné cyklické usporadani NREM
a REM spanku
Jako normalni se udava rozpéti 6 az 9 hodin denné
o Tato potteba je z¢asti dana zvykem, z¢asti individualni dispozici odpocivat
fyzicky ve spanku a z€asti nutnosti dusSevné relaxovat
Kratkého spanku jsou schopni pouze lidé, kteti spi efektivng, jejichz spanek splituje
vyse uvedené parametry
ZhorSovani spanku pfti starnuti je patrné u zcela zdravych lidi
Insomnie je tedy subjektivné vnimany relativni ubytek kvality nebo kvantity spanku,
pripadné obojiho, doprovazeny disledky pii dennim bdéni
Z praktického klinického pohledu se nej¢astéji vyskytuje akutni insomnie
provokovana akutnim stresem, po jeho odeznéni vétSinou rovnéz vymizi

Ostatni typy patii mezi chronické insomnie:
o Psychofyziologicka insomnie — disledek kombinace somatizované tenze a
naucené asociace predstav a pocitll, které zabraniuji spanku a usinani
o Paradoxni insomnie (pSeudoinsomnie) je stav, kdy nemocny je presvédéen, Ze
nespi, pfitom objektivnim vySetfenim se zjisti normalni spanek
o Idiopatickd insomnie zpusobuje potiZe s usinanim, redukci celkového objemu
spanku a Spatnou strukturaci spanku
= (Casto je spojena s dyskinézami, dyslexii, poruchami koncentrace
Prehled lécebnych moZznosti pfi insomnii zahrnuje vedeni deniku spanku, dodrZeni
pravidel spankové hygieny, 1é€bu zédkladni nemoci, behavioralné kognitivni 1é€bu,
relaxacni 1é¢bu, 1é¢bu omezovanim spanku, ptirodni 1é¢bu, farmakoterapii

Ke spankové hygiené patii typické rady jako usinat a vstavat v pravidelnou dobu,
nespat béhem dne, postel pouZivat jen ke spani a sexu, pred spanim se nepiejidat a
necvicit, zastavat na ltizku jen po dobu spanku, spat ve vyvétrané mistnosti

Farmakoterapie

Je tieba pamatovat na vliv farmak na pamét’, vznik tolerance a zavislosti, rizika
kombinace s alkoholem, problémy s vysazenim, rebound insomnie po vysazeni
Hypnotika by méla byt rezervovana zejména pro kratkodobou a ptechodnou formu

insomnie, jejiz 1écbu je nutno zahdjit co nejdiive spolecné s eliminaci primarni ptic¢iny

Vv oW

Chronické formy insomnie jsou bézné 1éceny hypnotickymi antidepresivy
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o V piipad¢ insomnie spojené s psychiatrickou poruchou Ize 1é¢it nejlépe
specifickymi psychofarmaky uréenymi pro danou poruchu (depresivni
nemocny antidepresivem, psychoticky nemocny neuroleptikem a podobné)

V soucasné dob¢ je moznost 1é¢by poruch spanku melatoninem

o Je ptredevsim urcen k terapii poruch cirkadianniho rytmu, poruch spanku pfi
sménném provozu, 1écb¢ insomnie. ..

o Melatonin zkracuje spankovou latenci, zvySuje kvalitu spanku, zlepSuje ranni
svézest 1 denni vykonnost, ma vybornou snasenlivost a nevede k zavislosti

Hypersomnie

Hypersomnie tvoii heterogenni skupinu onemocnéni, jejichz spoleénym znakem je
zvysena potieba spanku

Casto je spojena se spankovou opilosti (viz dale), noéni spanek je prodlouzeny

Denni ataky spanku jsou dlouhé, po probuzeni neni pocit vyspani, trva spavost
Idiopatickd hypersomnie je typicka prodlouZenym nocnim spankem a vyraznou
trvalou denni spavosti, 1é¢ebné mohou pomoci stimulancia

Periodicka hypersomnie miize mit kratky ¢i dlouhy cyklus, mtze byt
monosymptomaticka ¢i polysymptomaticka (bulimie, polydipsie, poruchy chovani...)
Sekundarni hypersomnie Se muze vyskytnout u celé fady somatickych onemocnéni,
nejcasteji po zanétech mozku a po Grazech mozku, pti kterych mize dojit k poSkozeni
struktur zajist'ujicich spanek, a struktur fidicich cirkadidnni rytmicitu

Narkolepsie

Onemocnéni je charakterizovano nepotlacitelnou ospalosti béhem dne spojenou nékdy
do komplexu s kataplexii (projevujici se akutnim poklesem svalového napéti s padem
bez poruchy védomi)
Pro narkolepsii je typické, ze po kratkém spanku je postizeny dobife odpocinuty a
schopen plné aktivity, denni ataky spanku ptichazeji v relativné pravidelnych casto asi
4hodinovych cyklech, celkova doba spanku v pribéhu 24 hodin neni prodlouZena
Nocni spanek je diky vétSimu zastoupeni REM faze a Castéjsi fragmentaci méné
kvalitni
Primarni narkolepsie se vyskytuje vétsinou do 30 let — jedna se podle poslednich
poznatkil o autoimunni onemocnéni, ve vy$$im véku je pravdépodobna sekundarni
narkolepsie pfi jiném onemocnéni CNS
Vyrazné se uplatiluje geneticka predispozice narkolepsie pfitomnosti antigenit HLA,
v hippokampu je u pacientd s narkolepsii i kataplexii pfitomen deficit hypokretinu
(orexinu), ktery Ize naméfit v mozkomisnim moku
Lécebn€ mozno pomoci Gpravou denni aktivity a zatazenim kratkého odpocinku
v dob¢ nejvétsiho spankového tlaku, medikament6zné je pii Casném zachytu
indikovano podéani imunoglobulinti

o Nyni je Iékem prvni volby modafinil (nebo u néas dosud jen ¢astecné dostupny

oxybat sodny)

Dale mozno uzit metylfenidat ¢i jina stimulancia, amfetaminy, k potlac¢eni kataplexie
tricyklicka antidepresiva (clomipramin)
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. Syndrom spankové apnoe

Jedna se o nejcastéjsi z dechovych poruch vazanych na spanek, trpi jim ve svété 3—
5 % populace pievazné muza stiedniho véku
Sama spankova apnoe je definovana jako nejméné 10 sekund trvajici pieruseni
ventilace vyskytujici se minimalné 10x za hodinu
Hypopnoe pak znamena pouze omezeni proudu vzduchu bez jeho tplného preruseni
Apnoe mize byt obstrukéni, centralni ¢i smiSend

o OSA je zpusobena obstrukci v dychacich cestach

o Zavznikem CSA stoji porucha centralnich mechanismu ventilace pti 1ézi

mozkového kmene

Obstructive Apn%/\/\(
Airflow \/\

Rib cage \/\/\f\/\/\-/\/\/
Abcaman \/\/\/\/\/\/\/\/

Airflow

Central Apnea /‘\/\/\
FEREAING
Rib cage NN /\/\/\

Abdomen N\ /\_/\/\

o 1. tadek = proud vzduchu

o 2.ftadek = dychaci pohyby hrudniku

o 3.ftadek = dychaci pohyby biicha
Typicka je fragmentace no¢niho spanku s pfevahou povrchnich spankovych stadii,
S minimalnim zastoupenim hlubokych spankovych stadii, cetnymi probouzecimi
reakcemi a s ataky neosv€zujiciho denniho spanku
DalS8im projevem je pieruSované explozivni chrapani
Apnoe o trvani 10 az 90 sekund se objevuji az 300krat za 6hodinovy spanek, diky
c¢emuz klesé saturace krve kyslikem az pod 50 % HbO:>
Spankovéa apnoe a hypertenze maji fadu spolecnych rizik (obezita, v€k, pohlavi,
alkohol, kouteni, malo pohybu)
Vyznamnou roli hraje dysregulace koordinace ANP a RAAS
V disledku vSech popsanych zmén dochézi nejdiive ke vzniku no¢ni a nasledné
celodenni hypertenze v plicnim ob¢hu a v druhé fazi ke vzniku hypertenze systémové
Charakteristickym znakem hypertenze u SAS je chybéni no¢niho poklesu DTK
Dale je prokazana endotelova dysfunkce = Casné€jsi AS zmény s vyraznym rizikem
vzniku AIM i CMP
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Nejvyznamnéj$i pti¢inou nejcastéji se vyskytujici obstrukéni spankové apnoe je
dyskoordinace dychacich sval, mén¢ pak morfologické zmény hornich dychacich
cest (mekké patro, jazyk, tonsily)

Lékem prvni volby u obstrukéni spankové apnoe je trvaly pietlak v dychacich cestach,
ktery vytvaii pomyslnou vzduchovou dlahu v dychacich cestach a tim zabraiuje
uzavirani dychacich cest

Vhodna je vétsi dechova frekvence 18-20/min pro odstranéni hyperkapnie

Pfi trvajici hypoxemii pfi norm. COz je vhodna aplikace malé davky O, tedy
kombinace s oxygenoterapii

V piesné definovanych ptipadech bézného chrapani nebo lehké spankové apnoe jsou
efektivni plastiky v oblasti HCD

Dulezita je uprava zivotospravy piedevsim s nutnosti redukce hmotnosti a koutreni
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9. Parasomnie

— Poruchy spanku charakterizované jako akutné probihajici, abnormalni, epizodické a
nepredvidatelné jevy ve spanku, projevy ve smiseném stavu spanku a bd¢losti, pfi
neuplném probuzeni, kdy jedinec je schopen vykonavat fadu automatickych pohybii a
jednani bez schopnosti je plnym védomim korigovat a tidit

— Provokuje je vétSinou stres a jsou projevem poruchy koordinace biologickych a
psychologickych procesti v organismu

— Poruchy spanku zatazené do této skupiny maji podobné genetické vzorce, Casto se
mohou kombinovat a nejcastéji se vyskytuji v détském veéku

— Spole¢nym faktorem nekterych je rovnéz nédhlé abnormalni probuzeni z delta spanku,
proto jsou nékdy povazovany za poruchy probouzeni, nikoliv spanku (tyto poruchy
fadime k parasomniim NREM spanku — namésicnictvi, pomocovani ve spanku a pavor
nocturnus)

— Dle vyskytu jednotlivych poruch v jednotlivych fazich spanku délime parasomnie na:

o Parasomnie NREM spanku
o Parasomnie REM spanku
o Parasomnie ostatni

Parasomnie s vazbou na NREM spanek

— Mezi parasomnie s vazbou na NREM spanek fadime:
o Somnambulismus
o No¢ni dés (pavor nocturnus)
o Spankova opilost (probouzeni se zmatenosti)

Namési¢nictvi — somnambulismus

— Je charakterizovano opakovanymi epizodami automatického chovani a jednéni, které
vzniké po abnormalnim probuzeni zejména v prib&hu delta spanku

— V asi 80 % vyskytu je zndm rodinny vyskyt a az 20 % postiZenych ma ptimého
pfibuzného se stejnymi problémy — vyznamny geneticky podil

o Riziko u ditéte rodice je 45 % (60 % v ptipad¢ postiZzeni obou)

— U déti je ndmésicnictvi bézné v ojedinélych epizodach, abnormalni pii Castém
vyskytu, Casto je spojené s enurézou nebo dal§imi parasomniemi

— Maximum vyskytu je u déti mezi 5.-12. rokem véku, obvykle ustane do 15 let, pfi
perzistenci v dospélosti byva doprovazen poruchou osobnosti ¢i jinou psychopatologii

— Provokujicim faktorem jsou faktory prohlubujici spanek a zmnoZzujici delta spanek
soucasné s faktory, zplisobujicimi abnormalni probouzeci reakce (bolest, hluk,
nevhodné prostiedi, migréna, stres)

— Nemocny je obtizné probuditelny, rano ma na epizodu amnézii

— Klinicky se projevuje nejcastéji v prvni tfetin€ spanku, postizeny si sedne, rozhlizi se a
nasleduje riizné automatické jednani s nesrozumitelnou feci

— Bcéhem epizody nereaguje na okoli, je Spatn€ probuditelny a pii snaze o probuzeni
miZze byt agresivni, po skonceni epizody si vétsinou postiZzeny lehne do postele a
rychle zasne
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Lécba spociva ve vylouceni vSech znamych provokujicich nebo spoustécich
mechanismu popsanych vyse, dale v mechanické zabrané poranéni, stejné jako
mechanické zabrané ptistupu k jidlu u syndromu ujidani

U déti se ve veétsing piipada predpoklada spontanni Gstup a 1éCba nebyva nutna, pti
ptetrvavani do vyssiho véku je mozno zkusit medikaci malou ddvkou benzodiazepini
k zébran¢ disociace spanku, efektivni mohou byt i tricyklicka antidepresiva

Dtrraz je tieba klast na psychoterapii a autorelaxace k potlaceni stresu

K somnanbulismu se ¢asto fadi nyni samostatné uvadény syndrom no¢niho ujidéni
typicky epizodami nevédomého jezeni a piti, Casto 1 nepozivatelnych véci a
nesmyslnych kombinaci riiznych druh jidla, na které si postizeny néasledné
nepamatuje

Dés ve spanku — pavor nocturnus

Muze se vyskytnout i v dennim spanku, je charakterizovan posazenim v posteli,
kiikem, prudkym a raznym, vyjime¢n¢ i agresivnim chovanim

Az u 90 % postizenych je rodinny vyskyt désu nebo ndmésicnictvi

Dé&s ve spanku se nejcastéji vyskytuje mezi 5. az 7. rokem véku, stejné ¢asto u chlapcii
1 divek (podle nekterych idajt Castéji u chlapct), vétSinou ustane do 12 az 15 let
Pokud ptetrvava do dospclosti, je ¢asto doprovéazen riznymi poruchami psychiky, jako
jsou fobie, tizkost, ¢i deprese

Typickymi charakteristikami jsou z hlubokého spanku prudce vznikajici neklid,
zmatenost, nesrozumitelna fe¢, projevy aktivace SY (tachy-kardie, -pnoe, mydriaza)
PostiZeny je obtizné probuditelny a po rdnu ma na udalost amnézii

Lécebné pii ojedinélych epizodach neni tieba zasahovat, pokud se zjisti pficina,
vétSinou stres, je tfeba ji fesit

Pomoci mohou benzodiazepiny zmél¢enim spanku do N1 a N2, svalovou relaxaci a
zmirnénim autonomni reakce

Psychoterapie s autorelaxaci, hypnozou a autogennim tréninkem byva velmi
prospésna, zejména pokud je jako pomérné Casté ptic¢ina désu zjistén stres Ci riizné
psychické problémy postizeného

Parasomnie s vazbou na REM spanek

Do této klinické jednotky patii nasledujici onemocnéni:
o Porucha chovani v REM spanku (RBD)
o Izolovana spankova obrna
o Noc¢ni mlry

Porucha chovani v REM spanku

Je charakterizovana jako REM bez atonie s hypermotorickymi projevy, mluvenim,
posazovanim, pohybovymi automatismy, smichem ¢i béhem

o Tyto motorické projevy jsou odrazem zivé probihajiciho snu
Sny byvaji ¢asto neptijemné, akéni a mivaji nasilnicky charakter, pacienti byvaji ve
snech napadani ¢i pronasledovani
Po probuzenti je postizeny schopen vypravet dale probihajici sen
V pribehu dne nemaji postizeni projevy agresivity
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Tuto poruchu ma asi 1/3 pacientti s parkinsonovou chorobou a az 90 % nemocnych
MSA

Pfi¢inou onemocnéni je porucha alfa synukleinu, ¢imz se zafazuje do skupiny
degenerativnich onemocnéni (Parkinson, MSA...)
Lécebné je relativné dobfte efektivni clonazepam podany pied spankem

Izolovana spankova obrna

Jedna se o stav charakterizovany nemoznosti pohybu téla pti usinani nebo probouzeni
pti zachované dechové aktivité a pohybech oci

Stav je vétSinou provazeny uzkosti nebo halucinacemi

Predisponujicimi faktory jsou nejCastéji stres a nepravidelny spankovy rezim

Je velmi Casto soucasti komplexu narkolepsie s kataplexii

Noé¢ni mura

Je parasomnie vyskytujici se v REM spanku casto vedouci k probuzeni

Noc¢ni mura je vétSinou snovy d¢j s izkosti, neklidem, nebezpecim

Casto se objevuji po traumatu &i intenzivnim stresu

Vyskytuji se aZ u 50 % déti a 2-7 % dospélych ve vice ¢i méné Cetnych epizodach

o V dospélosti jsou €asto doprovazeny psychopatologii osobnosti, mohou ale byt

provokovany fadou psychofarmak zasahujici do mediatort fizeni spanku
(napriklad antidepresiva)

Na rozdil od désu ve spanku je postizeny dobie probuditelny a dovede pokracovat ve

vypravéni daného snu

Nékteré dalSi parasomnie

Pomocovani ve spanku — enuresis nocturna

Mize se vyskytnout v pritbéhu celého spanku bez ohledu na spankovou fazi
Pomocovani je typické mimovolnou mikci v pribéhu spanku

Ptevazuji chlapci a jako u ostatnich uvadénych parasomnii je vyznamny rodovy
vyskyt

Pti primarni enuréze nedojde k dostatecnému probuzeni pii kontrakci méchyfte,

Mrwe

pii¢inou muze byt i nedostateéné vyzrani sfinkterovych funkci centralné i v periferii
Castou piiginou jsou stresové psychogenni faktory doma, ve $kole, &i v praci
Lécebné je mozna regulace piijmu tekutin v odpolednich hodinach, ale vyhodné;si
celodenni nacvik ovladani mocového méchyte se snahou o zvétseni jeho kapacity a
dobré funkce sfinkteru

Psychoterapie s autorelaxaci a autogennim tréninkem, komplexni vychovné procesy
jsou nejefektivnéjsi a maji dlouhodobéjsi efekt

Medikamentozni lé€ba nejcastéji tricyklickymi antidepresivy a spasmolytiky (k
potlaceni spasmli mocového méchyie) se povazuje za podpirnou, nema byt

rwr

dlouhodob4, nikdy potiZze nevyléci, potlaci jen symptomy

Hypnagogické halucinace
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— Veétsinou se jedna o stavy zrakovych, mén¢ Casto jinych halucinaci pii usinani, ¢asto
kombinované se spankovou obrnou a komplexem narkolepsie-kataplexie

— Mohou se vyskytnout v souvislosti s uzitim alkoholu ¢i drog, poruch nalady, tzkosti

— Jsou REM parasomnii, ¢asto se objevuji pti usindni do REM spanku

Mluveni ze spanku — somnilokvie

— Je Casto provokovano stresem, hore¢natymi stavy
— Objevuje se spontanné, mize byt navozeno oslovenim spiciho
— Je Casto spojena s jinymi parasomniemi
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10. Pohybové poruchy vazané na spanek, poruchy

cirkadianniho rytmu

Pohybové poruchy vazané na spanek

Syndrom neklidnych nohou

Syndrom neklidnych nohou (RLS — restless legs syndrome) je nejcastéjSim
onemocnénim z okruhu pohybovych poruch vazanych na spanek
RLS je zpiisoben hypodopaminergnim stavem v oblasti bazalnich ganglii
Pacienti udavaji bolesti ¢i neptijemné vjemy v DKK, kter¢ je nuti K pohybiim DKK,
po kterych nastava uleva
o Tyto potize jsou ptfitomny piedevsim pied usnutim ¢i v pritbéhu noci
o Prodluzuje tak usinani, a mize tak zpisobovat ospalost — soucasné jde tedy o
Castou pficinu insomnie
Syndrom je az z poloviny familidrni — této formé pak fikame primarni RLS
Lécba RLS je zaloZena na:
o Ovlivnéni pficiny u sekundarniho RLS
o Podavani dopaminovych agonist
o Podavani ptipravka s L-DOPA
= Casta augmentace — zhor$eni symptomt po nasazeni L-DOPA vedouci
ke zméné medikace na agonistu dopaminu
o Podavani dalsich 1ékt (AE — gabapentin, pregabalin, karbamazepin; BDZ —
klonazepam; myorelaxancia — baklofen)
o Neptikryvat DKK, chladné koupele

Periodické pohyby koncetinami

Periodické pohyby koncetinami (PLMS — periodic legs movement in sleep) jsou
rytmické pohyby vétSinou dolnimi koncetinami

Vétsinou jde o extenzi palce s flexi hlezna, kolene a kyc¢le — trojflexe

Pokazdé se objevi probouzeci reakce v PSG, ktera ma pravdépodobné stejny ptivod
jako pohyb v oblasti fidicich center spanku a pohybu a vede k nekvalitnimu spanku

Skiipani zuby ve spanku — bruxismus

Skiipani zubt je stereotypni pohyb zZvykacich svall provazeny skusovanim nebo
skiipanim zuby objevujici se v epizodach nékolika vtefin az v fadu stovek/noc
Nemocného neprobudi, ale rusi okoli

Castou piiginou jsou anomalie zubi a skusu, psychologické potiZe a stres, dyskineze,
Parkinson, chrapani

Disledkem bruxismu je poskozeni zubt, kterému se brani protetickymi prostiedky,
které ale neléci pric¢inu

Medikament6zné se jevi jako ¢asteéné efektivni dopaminergni preparaty ovlivitujici
fizeni motoriky, myorelaxancia mohou zmirnit intenzitu pohybu, ke zklidnéni ptispé&ji
benzodiazepiny
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Poruchy cirkadianniho rytmu

— Poruchy cirkadianniho rytmu vznikaji v disledku odliSného nacasovani a délky
spanku s rytmicitou pozadovanou zevnim okolim
— V dospélosti je nejveétsi zatezi pro cirkadianni rytmus spanku a bdéni sménny provoz
— Insomnie, navozena ¢asovou nepravidelnosti spanku, je u této populacni skupiny
nejcastéjsi komplikaci
— Pro starsi jedince je dale typicky piesun spankového cyklu do ¢asnéjsich vecernich a
nocnich hodin s brzkym rannim probouzenim, coZ je rovnéz subjektivné negativné
vnimano
— Cirkadianni rytmicita se oplostuje a iseky spanku se objevuji i béhem dne
— Poruchou cirkadidnniho rezimu, pfipadnym nedostatkem spanku a jeho zhorSenou
kvalitou trpi nemocni hospitalizovani v nemocnicnich i socialnich zafizenich a
zejména pacienti 1é¢eni na jednotkach intenzivni péce (JIP) v ramci imobiliza¢niho sy
o U dospélych pacientt hospitalizovanych na JIP pfispiva spankova deprivace ke
vzniku psychotickych stavl, popisovanych v souvislosti s deprivaci (depleci)
REM spanku
— Lékatské intervence vcetné narkdzy a podavani psychotropnich latek tlumi REM
spanek a uvedeny postdeprivaéni syndrom dale potencuji
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11.Etiopatogeneze a rizikové faktory ischemickych cévnich
mozkovych prihod

Definice

— Rychle se rozvijejici klinické znamky loziskového, poptipad¢ difuzniho mozkového
postizeni, predpokladaného cévniho ptivodu, trvajici déle nez 24 hodin nebo vedouci
ke smrti

Epidemiologie

— Cévni mozkové piihody (CMP) jsou jiz fadu let druhou az tteti nejcastéjsi piicinou
imrti jak v rozvojovych, tak ve vétsing vyspélych zemi véetné Ceské republiky

— CMP patfi k nejcastéj$im pfi¢indm umrti a je viibec nejcastéjsi pti¢inou invalidizace

— Mortalita na mozkovy infarkt se pohybuje v rozmezi 20-30 % a na mozkové krvaceni
az 50 %

— U 70 % ptezivsich pacientll zanechdvaji CMP trvalé nésledky a u vice nez 30 % pak
tézkou trvalou invaliditu

Rozdéleni CMP

— CMP délime na:
o Mozkové ischémie — tvoii 80-85 % vsech CMP
o Mozkova krvaceni
= Krvaceni do mozkové tkané (intracerebralni hemoragie, ICH)
= Krvaceni do mozkovych obalil (subarchnoidalni hemoragie, SAH)
= Krvéaceni do mozkovych komor (intraventrikularni krvaceni, [VH)
— Vzacnou pficinou (1-2 %) mozkové ischémie jsou tzv. venozni infarkty, zpiisobené
tromboflebitidami nebo trombdzami mozkovych zil a Zilnich splavil

Ischemické CMP

Anatomie cévniho zasobeni mozku

—  Cévni zasobeni mozku zajist'uji ¢tyfi magistralni mozkové tepny vychazejici z aortalniho oblouku

—  Parové vnitini karotidy tvofi tzv. predni cirkulaci

—  Vertebralni arterie, které se spojuji v bazilarni tepnu, tvoti cirkulaci zadni

—  Ob¢ povodi jsou na spodiné mozku spojeny komunikujicimi arteriemi a vytvaieji tzv. Willisuv okruh,
ktery je jejich spojkou

— Toto propojeni je vyznamné zejména v situacich, kdy dochazi v nékterém z povodi ke snizeni ¢i
preruseni krevniho toku

o Krevni zasobeni pak mize ptes tyto spojky ziistat v ohrozené tkani zachované

—  Z piedni, karotické ¢asti Willisova okruhu vychazeji velké parové tepny — aa. cerebri anteriores a aa.
cerebri mediae, které zasobuji predev§im frontalni, parietalni laloky a piedni ¢ast lalokd temporalnich

— Parovymi tepnami vertebrobazilarniho povodi jsou aa. cerebri posteriores, které zasobuji predevsim
lalok okcipitalni, zadni a medialni ¢ast laloku temporalniho a predevsim thalamus

— Mimo tyto velké tepny vychazeji z Willisova okruhu drobné perforujici arterie zasobujici centralni
struktury mozku, pfedevsim bazalni ganglia, thalamus, hypothalamus a capsula interna

— Mozkovy kmen je zasoben vétévkami z bazilarni arterie
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Mozecek je z vertebrobazilarniho povodi zasoben tfemi parovymi arteriemi
o Zvertebralnich arterii odstupuji aa. cerebelli posteriores inferiores (PICA) zasobujici zadni
spodni ¢ast mozec¢kovych hemisfér a vermisu
o Za. basilaris odstupuji aa. cerebelli anteriores inferiores (AICA), které zasobuji pfedni spodni
cast mozeckovych hemisfér a vermisu
o Horni ¢ast mozec¢kovych hemisfér a vermisu zasobuji aa. cerebelli superiores
Vyznamné se v§ak mohou uplatnit spojky mezi vnitini a zevni karotidou, zevni karotidou a a.
vertebralis a Willisiiv okruh spojujici ob& povodi a. carotis interna s povodim a. basilaris
Hlubokym zilnim systémem je krev odvadéna z centralnich ¢asti mozku
o  Odtud vychazeji vv. cerebri internae, které se spojuji v neparovou V. cerebri magna
Povrchovymi zilami je krev z mozkové kiry a podkorovych oblasti odvadéna do zilnich splavt tvrdé
pleny
Hlavnimi odvodnimi Zilami jsou vv. jugulares internae

Patofyziologie mozkové ischemie

Optimalni funkci neuronti zajist'uje mozkova perfize mezi 50-60 ml/100 g/min mozkové tkané
Jeji pokles je zpocatku kompenzovan vazodilataci arteriol a zvySenou extrakci kysliku krve
Vyse zminéné kompenzacni mechanismy jsou schopny udrzet funkci neuronu neporusenou, pokud
perfaze nepoklesne pod hodnotu 20 ml/100 g/min mozkové tkané

o Neurony se dostavaji do tzv. ,,ischemického polostinu — penumbry*

o Dojde-li k ¢asné obnove perfuze, jsou neurony schopné plné funkéni restituce
Pokles pod 10 ml/100 g/min vét§inou znamena naprosté selhani regula¢nich mechanismt s naslednym
rozvojem mozkového infarktu

o Jeho rozsah a stupeii je ovlivnén fadou faktorti, nejvyznamnéjsim je stav kolateralniho obéhu
Podpora kolateralniho fecisté v akutni fazi mozkové ischemie se zajisténim dostateéného krevniho tlaku
a optimalni fluidity krve je jednim ze stéZejnich ukoll 1é¢by akutni faze mozkové ischemie
Zvolna narustajici sten6za magistralni mozkové tepny az jeji Giplny uzavér mize byt zcela
asymptomaticky
Z biochemického hlediska je pro zajisténi narokd mozkové tkan€ nutna dostate¢na saturace krve
kyslikem a dostate¢ny piivod glukdzy
Mozek pokryva vSechny své energetické naroky oxidaci glukozy
Za fyziologickych pomért vyuziva mozek 30-40 % kysliku, souc¢asné vsak pouze 10 % glukozy
V prvni hoding po uzavéru tepny dochazi k acidoze se vzestupem laktatu s dal§im vyznamnym podilem
na destrukci mozkové tkané
V prvni fazi mozkové ischemie stoupa extrakce kysliku z krve jako kompenzace nedostatecného
ptivodu
V duisledku neuronalniho poskozeni v dalsi fazi jeho extrakce prudce klesa a stoupa utilizace glukozy,
ziejmé jako projev anaerobni glykolyzy
Nastupuje lipidova peroxidace s uvolnénim volnych kyslikovych radikald s cytotoxickym ucinkem a
naslednymi zanikem mozkovych bun€k — rozvojem mozkového infarktu
Prakticky ihned po preruseni arterialniho zasobeni dochazi k rozvoji mozkového edému v disledku
poruseni homeostazy vody a elektrolyttl v mozkové tkani

o Zpocatku jde o tzv. ,,cytotoxicky edém, pti kterém dochazi k piesunu tekutin

z extracelularniho prostoru intracelularné

Ve druhé fazi dochézi v disledku porusené hematoencefalické bariéry k piesunu sérovych proteind do
mozkové tkan€ s dal§im prinikem tekutin intracelularné

o Cast proteintl je ,,poziena neurony a glii, ¢ast pronikd mimo vlastni areal malatické 1éze,

predevsim do bilé hmoty, kam hydraulickym tlakem pronika i extracelularni tekutina

o Tyto extracelularni proteiny na sebe vazi znaéné mnozstvi tekutiny

o Tento typ edému se nazyva ,,vazogenni‘
Edém u mozkové ischemie je tedy kombinaci obou typt
Predisponovanymi jsou zejména povodi ACM a mozeckové ischemie

Etiopatogeneze
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— Mozkovy infarkt vzniké na podkladé€ uzavéru mozkové tepny zasobujici krvi

piislusnou ¢ast mozkové tkané

— MiZe se jednat o uzaveér ptimo nékteré z hlavnich tepen Willisova okruhu (nejcastéji
arteria cerebri media, ACM), nebo o uzavér drobné perforujici arterioly (perforator)
— Méné casto dochazi k okluzi krénich tepen — arteria carotis interna (ACI) a a.

vertebralis (AV)

— Fatalni prabéh miva mozkovy infarkt na podklad¢ uzavéru arteria basilaris (AB), kdy

mortalita dosahuje témét 100 %

— Nejcastejsi pric¢iny uzaveéru tepny zpusobujici mozkovou ischémii jsou uvedeny nize

v tabulce

Proces

Lokalizace

Ateroskleroza

Kréni a mozkové tepny (ACI, ACM)

Embolizace (aorta, srdce, AS platy)

Mozkové tepny

Mikroangiopatie

Drobné mozkové tepny (perforatory)

— Kardioembolizac¢ni pficiny iktu predstavuji 25 az 45 % vSech pficin ischemickych

CMP

Velmi c¢asté

Fibrilace a flutter sini, trombus v levé sini/komoie

Méné c¢asté

Chlopenni vady a nahrady, spontanni echokontrast, AS zmény AA (aorty)

Vzacné

Tumory, AV malformace v plicich

Nejisté

Abnormity siiového septa (patentni foramen ovale, defekty, aneuryzma)

— Rizikové faktory pro vznik ischemického iktu miizeme rozdélit do 2 zakladni skupin a

to faktory neovlivnitelné a ovlivnitelné

Neovlivnitelné RF

Ovlivnitelné RF

Rasa, vek, pohlavi, rodinna z4téz, geografie,
meteorologicke vlivy

Kardiopatie, hypertenze, diabetes, kouieni,
dyslipidémie, syndrom inzulinové
rezistence, obezita, fyzicka inaktivita,
alkoholismus, hormonalni substitu¢ni
terapie, hyperhomocysteinémie, trombofilie,
infekce, zanét, zvySené hodnoty
hemoglobinu a hematokritu

Klasifikace pric¢in ischemickych CMP

— Stanoveni etiologie iICMP ma zdsadni vliv na volbu 1écebné strategie, hraje
vyznamnou roli pfi stanoveni progndzy 1 urceni rizika recidivy iktu
— V klinické praxi je nejrozsitenéjsi TOAST Klasifikace, ktera vychazi z klinického

obrazu, nalezu pii zobrazeni mozku a mozkovych tepen a z vysledkt dalSich vySetfeni

(napft. kardiologické vySetfeni)
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AS velkych tepen - large vessel disease
(trombus/embolus)

Kardioembolizmus
(zdroje s vysokym/stfednim rizikem)

Okluze malych tepen - small vessel disease
(lakuny)

iICMP z jinych uréenych pficin - other determined
stroke

iCMP z neurCenych pricin

a) dvé a vice moznych pficin
b) pfi¢ina nezjisténa

c) nekompletni vysetreni

AS okluze nebo stenoza nad 50 %
infarkt > 15 mm na CT/MR mozku

Kardialni zdroj s vysokym nebo stfednim rizikem
embolizace.
Neprokazana AS velkych cév.

Normalni CT/MRI nalez nebo subkortikalni |éze
hemisferalné/ mozkovém kmeni < 15 mm, neni AS
velkych tepen a kardioembolizace, DM, HN.

Ne-AS vaskulopatie, arteridlni disekce,
vazospazmy. Hematologicka onemocnéni,
koagulopatie trombofilni stavy

Pricina nezjisténa i pres extenzivni screening

— V roce 2009 byla publikovana nova fenotypicka klasifikace A-S-C-O, ktera je
zalozena na prikazu pfitomnosti 4 zakladnich skupin chorob u kazdého pacienta:

o ,,A“ atherosclerosis

o ,,S“-small vessel disease
o ,,C“ cardioembolism

o ,0“—other

— Pokud neni pfi¢ina iCMP zji§téna, pfipadné zistava nejasnd, povazujeme ji zpravidla

za kryptogenni
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12. Klinicky obraz a diferencialni diagnostika ischemickych
cévnich mozkovych prihod

— V ramci DD je tieba myslet pravé na tato onemocnéni
— Vyskyt stroke mimics se pohybuje mezi 3-10 %
— Nejcastéji se jednd o:

o Epileptické zachvaty

o Psychiatrické poruchy

o Hypoglykémie

o AO disekce

o Synkopy

o Intoxikace Pravdépodobnost stroke mimics

— Neindikované podani IVT (i.v.
trombolyzy) mize pacienta poskodit
moznymi komplikacemi, chybné
neposkytnuti 1é€by naopak snizuje Sance _ S e

, O e e, ¢ anamnesticky kognitivni deficit, migrény,
nemocného na zlepsSeni klinického stavu

Charakteristiky pacienta

® yvek <50 et

zachvaty

Epilepticky zachvat

Klinické symptomy

— Epilepticky zachvat mize imitovat CMP | « porucha vedomi
a pacient mize byt mylné 1é¢en * bolest na hrudi
trombolyzou * postupny rozvoj, fluktuace
— Zachvat mlZe vzniknout 1 na terénu
starSi ischemie a pfechodné prohloubit
starsi deficit

Fyzikalni ndlez

* normalni okulomotorika

. c 1 g v o v . * normalni neurologicky nalez
— Epilepticky zadchvat ovS§em muzZe nastat i 9

, c. . ® stereotypni pohyby
v akutnim stadiu iCMP, a pacient naopak

chybné 1é¢en neni
— Diagnostika — v nejasnych pfipadech mohou pomoci zobrazovaci metody

Migréna

— Problémem je hlavné migréna s aurou a jeji odliSeni od TIA
— Pfiznaky se vétSinou rozviji pomaleji, $ifi se a typicky nasleduje bolest hlavy s
nauzeou/zvracenim a foto/fonofobii
— Kdy je migréna pravdépodobna:
o U mladsich pacientl s anamnézou podobnych opakovanych atak a absenci
cévnich rizikovych faktort
o S pozitivnimi ptiznaky vyvijejicimi se béhem minut nebo desitek minut
= Zablesky, svétlé cary, scintilace
= Parestezie, které se obvykle $ifi nebo st€¢huji na poloving téla vCetné
hlavy béhem minut az desitek minut
— Problematické jsou negativni ptiznaky a aury bez prtivodni bolesti hlavy — muze
pomoci opakovand anamnéza téchto stavli
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— Pokud ptiznaky rychle odezni, mize byt DD oproti TIA problematicka (zvlast pokud
se stav objevuje poprveé v zivote)

TIA Migréna (aura)
anamnéza bez pfedchozich epizod typické zachvaty od mladi
: . L postupny
rozvoj symptomi nahly (sekundy) i
(> 5 minut)

. . typicky 20-30 minut
trvani vétsinou minuty S0 minut
max. 60 minu

. . loziskové priznayk soucasné s bolesti hlavy ) L ) :
casovani L loziskové priznaky pfed bolesti hlavy
nebo pozdeji

- pozitivni scintilujici skotomy, postupneé se

) monokuldrni poruchy o )

zrakové poruchy hemi _ sifici celym zornym polem
emianospie

. negativni skotomy

leritéria viz vyse
bolesti hlavy bézny piiznak nasledujici loziskové piiznaky
bolest hlavy vsak nemusi byt vzdy piitomna

Metabolické encefalopatie

— U vétSiny (renalni, jaterni selhani) dominuje psychicka alterace a epileptické zachvaty
s moznou hemiparézou

— VétSinou ale progreduje porucha védomi (zprvu kvalitativni, poté kvantitativni)

— Akutni iCMP mize fokalnimi pfiznaky imitovat pfedev§im Wernickeho encefalopatie

Hypertenzni encefalopatie

— Muze provazet dekompenzovanou hypertenzi
o STK> 220 mmHg
o DTK>120 mm Hg
— Dochazi k selhéni autoregulace intrakranidlniho fecisté vedouci k difiznimu otoku
mozku
— Kilinicky:
o Zmatenost, cefalea, nauzea/zvraceni, poruchy zraku
o Na o¢nim pozadi edém papil a hypertonicka retinopatie

Klinicky obraz

— Ischemickd CMP se zpravidla projevuje nahlym rozvojem loZiskové neurologické
symptomatologie podle teritoria postizené¢ mozkové tepny

— Kilinicky obraz ischemické CMP je velmi rozmanity a zavisi nejen na povodi
postiZené tepny, ale také na vyvoji mozkové ischemie, jejim rozsahu a na
kompenzacnich mechanismech

— Zékladni klinickd diferenciace mozkovych ischemii na supratentoridlni a
infratentorialni je dilezita pro topické rozliSeni dvou hlavnich povodi: karotického a
vertebrobazilarniho

— Ischémie v povodi a. ophtalmica
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©)

Monokularni porucha zraku, neziidka v trvani jen nékolika sekund nebo minut
(amaurosis fugax)

— Ischémie v povodi a. cerebri anterior

©)

Kontralateralni hemiparéza, s vyraznéjSim postizenim dolni koncetiny

— Ischémie v povodi a. cerebri media — nejcastéjsi

o

©)
©)

Ptiznaky jsou kontralateralni hemiparéza az hemiplegie (vice horni koncetina),
kontralateralni centralni 1éze licniho nervu, kontralateralni hemihypestezie az
hemianestezie

Afazie, alexie, agrafie, akalkulie a apraxie jsou dal$imi ptiznaky pii 1ézi
dominantni hemisféry

Projevy neglect syndromu jsou pii postizeni hemisféry nedominantni

Klinicky obraz je spojen i s kvantitativni poruchou védomi

— Ischémie v povodi a. cerebri posterior

o

o

Kontralateralni homonymni hemianopsie, ale i zrakova agnozie, agrafie,
akalkulie nebo alexie

Rozvinout se mohou i psychické poruchy, delirium, kontralateralni hemiparéza
a hemihypestézie

Oboustranna ischemie v povodi a. cerebri posterior mtize vest ke korové
slepot€ ¢i k poruse barevného vidéni

Ischémie thalamu zplisobi zejména apatii, poruchu paméti a patfezu pohledu
vzhiiru

Diusledkem 1éze obou thalami je porucha védomi

— Ischémie ve vertebrobazilarnim povodi — typické kmenové a mozeckové symptomy:

o

o

Uzaver zadni dolni mozeckové tepny (a. cerebelli inferior posterior)
= Zavrate, dysfagie, chrapot a singultus
Uzaver a. basilaris
= Progredujici nebo kolisavy klinicky obraz s kvantitativni poruchou
védomi, okohybnymi poruchami a kvadruparézou, nékdy zpocatku
hemiparézou
* Prodromalnimi zndmkami byvaji zavrat€ s vegetativnim doprovodem
nebo kiece
* Prognéza je vzdy velmi vazna; stav velmi Casto kon¢i smrti nebo vyusti
v ,,locked-in*“ syndrom

Tranzitorni ischemicka ataka

— Je definovéna jako symptomy mozkové ischémie trvajici méné nez 24 h s kompletni
upravou

— Pacienti po TIA maji stejné riziko smrti z vaskularni pficiny jako pacienti
s ischemickym iktem

Mrve

— V soucasnosti je vice akceptovana nova definice, kdy musi byt splnéna podminka
nepiitomnosti akutnich ischemickych zmén na CT nebo MR

— AZu40 % pacientl dojde do 1 tydne k recidivé s definitivni iCMP

— Koidentifikaci rizikovych pacientl se pouziva tzv. ABCD2 skore, pficemz pii skore 0-
3 se jedna o nizké riziko, pii skore 4-5 bodi o stiedni a pti hodnoté 6-7 bodii o vysoké
riziko recidivy TIA nebo vzniku iCMP

o

Vek
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Krevni tlak
Klinika

Trvani symptomi
Diabetes
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13. Diagnostika ischemickych cévnich mozkovych prihod

Na prvnim misté je tfeba zminit dalsi nejCasté;jsi pti¢inu — mozkové krvaceni, dale se
pak miize jednat o migrenozni ataku spojenou s loziskovymi neurologickymi projevy,
stavy po bezprostiedné prodélaném epileptickém zachvatu anebo ataka roztrousené
sklerézy

Nové metody 1écby iktu také zvySily naroky na piesnost diagnozy iktu a na mnozstvi
poskytnutych informaci zobrazovacimi modalitami pro indikaci této 1éby, zejména
detekci symptomatického uzavéru mozkové tepny a stavu kolateralniho fecisteé

Vypocetni tomografie

CT je dosud nejpouzivangjsi metodou k zobrazeni mozku v akutni fazi ischemickych
CMP pro svou dostupnost, levnost, rychlost a schopnost suverénné vyloucit mozkové
krvaceni
Ischemické lozisko v mozkové tkani se v CT obraze projevi jako tmavy — hypodenzni
areal
Nejprve nastava cytotoxicky intracelularni edém, pti kterém dochazi mimo jiné i k
poskozeni bunécné membrany s naslednym ptestupem vody intraceluldrné
o Tato zména se mize zpocatku jevit pouze jako zndmka otoku postizené oblasti
zahrnujici zdufeni gyrifikace s oplosténim gyri a zdnikem likvorovych
prostort a soucasn€ vymizeni diference mezi bilou a Sedou hmotou
Zcela zfetelna hypodenzita reprezentujici poskozenou tkan se objevuje obvykle az po
12-24 hodinach od vzniku iktu

Klinicky pfinos CT v akutni fazi ischemickych CMP

Hlavnim pfinosem nekontrastniho CT je spolehlivé vylou¢eni mozkového krvaceni
jako priciny akutni neurologické symptomatologie, avSak problematicka zistava ¢asna
detekce ischemickych zmén
CT je schopno detekovat ischemické zmény béhem prvnich 6 hodin od vzniku iktu
o Mezi tyto zmény fadime:
= Setfeni hranice mezi Sedou a bilou hmotou kortikalnich a
subkortikalnich struktur
= Zuzeni sulkl a vyhlazeni gyrifikace
* SniZeni denzity postizené mozkové tkan€ ve srovnéni s druhou stranou
Samostatnym fenoménem je pak tzv. ,,dense artery sign“ — hyperdenzni trombus ¢i
embolus v mozkové tepné, ktery je zieteln€ viditelny na nativnim CT a sv&d¢i pro jeji
uzaver
CT angiografie (CTA) umoZiiuje zobrazeni tepenného fecisté standardné od aortalniho
oblouku az po vertex
o Pfi vySetteni je nutno podat nitrozilné kontrastni latku

Magneticka rezonance

Stala se nezbytnym pro optimalni 1é¢ebnou strategii véetné specifické reperfuzni
terapie
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Magneticka rezonance v akutni fazi ischemickych CMP

Ultrazvuk

Konvecni sekvence (T2) zobrazi infarktové lozisko az po 6-8 hodinach jako
hypersignalni zonu, piicemz T1 sekvence detekuji infarktové zmény jesté pozdé;ji, a to
naopak jako lozisko hyposignalni

Dalsi vyvoj MR zobrazeni, umoznil vznik riznych sekvenci, které jsou schopny
piesné detekce nejen infarktového loziska, ale 1 uzavéru ¢i hemodynamicky vyznamné
stenozy magistralni mozkové tepny, posouzeni kolateralniho ob¢hu a zobrazeni
reverzibilnich ischemickych zmén

Difuzi vaZené zobrazeni

(@]

o

Klicovou MR sekvenci pro zobrazeni akutni mozkové ischémie je difuzi
vazené zobrazeni (DWI), které je zalozeno na detekci ndhodného pohybu
(difuze) molekul vody — tzv. Brownlv pohyb

Ischemické poskozeni nervovych bunék = selhani vysokoenergetického
metabolismu buné¢né membrany a zaniku membranové pumpy - pokles
difuze molekul vody v souvislosti se snizenim permeability membrany anebo
vazbou vody do buniky v rdmci pocinajiciho cytotoxického edému

Pti pouziti DWI sekvenci je MR daleko senzitivngj$i a ptesnéjsi v detekci
akutnich ischemickych zmén ve srovnani s konvené¢nim CT

FLAIR (Fluid Attenuated Inversion Recovery) sekvence

o

Sekvence FLAIR pouziva jako prvni tzv. preparacni, inverzni 180°
radiofrekvencni pulz a dlouhy inverzni ¢as, jehoZ smyslem je potlaceni signalu
mozkomisniho moku

Vysledkem jsou obrazy ptipominajici T2 sekvenci s hyposignalnim likvorem,
coz usnadnuje detekci hypersignalnich patologickych loZisek, ktera jsou
lokalizovéana periferné v blizkosti zevnich likvorovych prostor nebo v blizkosti
komorového systému

MR angiografie

o

K zobrazeni tepen Willisova okruhu slouzi MR angiografie (MRA) a to jeji typ
nazvany ,.time of flight (TOF)

Ziskany 3D obraz tepenného feciSté prokaze s jistotou uzaver ¢i vyznamnou
stenozu tepen Willisova okruhu

Mezi dalsi vyhody 3D TOF MRA patii také schopnost posouzeni kolateralniho
ob¢hu pfi uzavéru ACM anebo ACI

Perfuzi vazené zobrazeni (PWI)

o

PWI ptedstavuje soubor technik, které jsou schopny postihnout zmény
hemodynamiky mozkové tkané na mikrovaskuldrni Grovni

Jedna se o vySetieni s I.v. podanim paramagnetické KL (gadolinium)

Nasledné zmény signélu, které zplisobi prichod kontrastni latky mozkovou
tkani, jsou detekovany, pti¢emz prichod bolu kontrastni latky mozkovou tkani
zpusobuje sniZeni signalu

V ischemizované tkéani v§ak dochézi k poklesu perfize, coz znamena, Ze je zde
kontrastni latka pfitomna bud’ v minimalni koncentraci anebo viibec, v této
oblasti je pak signal zvySen
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— Vyhodou ultrazvuku (UZ) je neinvazivnost, nizka cena, Siroka dostupnost, piesnost a
spolehlivost v detekci relevantni patologie souvisejici se vznikem iCMP

— Cilem UZ je zjisténi patologie krénich a mozkovych tepen a jejich hemodynamické
parametry

— Dalsi dalezitou indikaci je vysetfeni hemodynamiky mozkovych tepen u pacient se
subarchnoidalnim krvacenim k vylouceni ptipadnych tepennych vazospasmu

— UZ se také pouziva jako screeningové vysetieni u rizikovych pacientll v ramci
primarni prevence

Digitalni subtrakéni angiografie

— V soucasnosti je digitalni subtrakéni angiografie (DSA) indikovéna jiz zpravidla
pouze v ptipadé endovaskularni 1é¢by akutniho symptomatického uzavéru mozkové
tepny v ramci iCMP nebo pii nejasném nalezu na CT nebo MR angiografii
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14.Terapie ischemickych cévnich mozkovych prihod (specificka

a obecna)

Specificka terapie akutni faze ischemické CMP

Cim diive od rozvoje ptiznaki je pacient 1éCen, tim ma vEtsi Sanci na uzdraveni
Pacient s akutni CMP ma mit nejvyssi prioritu jak v pfednemocniéni fazi, tak po
piijezdu do nemocnice na urgentni piijem

Organizace a management pfednemocni¢ni péée v CR

Vsichni pacienti s podezienim na akutni CMP spliujici dana kritéria (tridz) musi byt
neodkladné vezeni do nejbliz§iho komplexniho cerebrovaskularniho centra (KCC)
nebo iktového centra (IC) podle urc¢enych spadovych oblasti jednotlivych center
Centra poskytuji témto pacientim neodkladnou péci, Casnou diagnostiku a
specializovanou 1é¢bu véetné rekanalizacni terapie
Nejdulezitéjsi je rozpoznani CMP podle pravidel tridZze prvniho kontaktu, tzn.
pfitomnost jednoho hlavniho ptiznaku dle FAST kritérii, nebo dvou vedlejSich
priznaki
o Hlavni
= Postizeni feci, paréza n. VII. (vyzvat k usmani), slabost HKK
o Vedlejsi
= Nahle vzniklad porucha védomi, hemihypestezie, dysartrie, diplopie,
hemianopsie, prudka, atypicka a dosud nepoznand bolest hlavy, zavrat’
S nauzeou €1 zvracenim
Dale je nezbytné zajisténi vitalnich funkci a Zilniho pfistupu, korekce TK pfii
hodnotach > 220/120, symptomaticka terapie ptidruzenych ptiznakii (zvraceni, bolesti
hlavy apod.)
Nikdy nesmi byt poddna antitrombotika pifed CT vySetfenim vylucujicim hemoragii

Nemocniéni péce

Hlavnim cilem prvni fdze nemocnicni péce je co nejrychlejsi provedeni vSech
nezbytnych diagnostickych a laboratornich vySetteni tak, aby mohl byt kazdy pacient
co nejdiive po piijezdu do nemocnice a pievzeti od ZZS 1écen specifickou reperfuzni
terapii s naslednym pfijetim na JIP

Ihned po pfijeti pacienta jsou zajiStény vitalni funkce a provedeno zékladni celkové a
neurologické vySetieni s vyplnénim Skaly NIHSS (National Institute of Health Stroke
Scale — stupnice CMP) a stanovenim tize deficitu

Poté by mélo bez prodleni nasledovat zobrazeni mozku prioritné CT mozku vetné
CTA, alternativné¢ MR s MRA a pak by mély byt provedeny laboratorni odbéry a EKG

Rekanalizaéni terapie

Cilem rekanalizacni terapie je v€asné zpriachodnéni uzaviené mozkové tepny, pficemz

vvvvvv

Mimo farmakologické moZnosti urychleni spontanni endogenni fibrinolyzy se
experimentalné zkousi také mechanické metody rekanalizace
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- Mezi farmakologické metody patii systémova a lokdlni trombolyza s pouzitim rt-PA
(tkédnového aktivatoru plazminogenu)

- Mechanické metody zahrnuji rizné typy retrieveri (specialni stent), endovaskularni
laser ¢i ultrazvuk, primarni intrakranidlni angioplastiku

- Mechanické metody lze také kombinovat s farmakologickymi — ,.kombinovana lécba“

Intravenoézni trombolyza (IVT)

- Standardni 1é¢ba akutni ischemické CMP do 4,5 hodin od za¢atku prvnich pfiznaki
pomoci rekombinantniho tkafiového aktivatoru plasminogenu (rt-PA)
o  Vyjimku piedstavuje uzavér AB, kdy je mozno IVT podat i po 4,5 hodinach
- Doporucené davkovani rtPA je 0,9 mg/kg télesné vahy s maximem 90 mg
- Management IVT
o Po pfijezdu pacienta do nemocnice by mély byt neodkladné provedeny
nasledujici diagnostické testy a vysetfeni:
= Zajisténi a monitorace vitalnich funkci
= Neurologické vySetfeni véetné Skalovani deficitu pomoci Skaly NIHSS
= Laboratorni vySetfeni (KO, biochemicky screening a koagulace)
= Zobrazeni mozku véetné€ cévniho feciste
o Po zahgjeni IVT se provadi jest¢ EKG, RTG plic a kontrola laboratote (KO...)
o Dale je velmi dilezité monitorovani TK (hodnota TK > 185/110 je KI podani
IVT a je nutno jej snizit pod tuto hranici)
=  Podani IVT ma konec koncti celou fadu KI, takze velké ¢asti pacienti
1é¢ba nakonec neni podana, mezi ty absolutni patfi mimo jiné:
e  Prokdzané intrakranialni krvaceni na CT/MR
e Podezieni na SAH a to i v pfipad€ negativniho CT mozku
e  Manifestni nebo silné ¢i nebezpecné krvaceni v poslednich 21 dnech
e Znama AVM nebo znamé tepenné aneurysma
e Porod v poslednich 10 dnech nebo tieti trimestr s iminentnim porodem
e  Glykémie méné nez 2,7 mmol/l.
e INR>17
o Pokud doba zacatku ptiznaki neni zndma nebo je nejasna (pii afazii nebo pii
poruse védomi), mize byt IVT podana na zaklad¢ ndlezu zobrazovaciho
vySetieni, ktery svéd¢i pro trvani ischemie méné nez 4,5 hodiny
o Pacient 1éceny IVT musi byt hospitalizovany na JIP iktové jednotky po dobu
minimaln¢ 24 hodin
o U vSech pacientl s mozkovym infarktem je indikovana antiagregacni nebo
antikoagulacni medikace aZ po 24 hodinach po IVT
- Komplikace IVT
o Nejcastéjsi komplikaci predstavuje krvaceni
o V pfipad€ masivniho systémového nebo intracerebralnimu krvaceni se IVT
okamzité preruSuje
o Mezi relativné vzacné komplikace patii anafylaktoidni reakce, projevujici se
néahle vzniklym masivnim zdufenim jazyka ¢i rtu

Mechanicka rekanalizace
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- Na pfednim misté jsou to metody mechanické (endovaskularni, neurointervenc¢ni), kdy
je pomoci specialnich extrakénich zatizeni (retrievery) odstranén trombus z uzaviené
mozkové tepny — mechanicka trombektomie (MT)

- Vétsina pouzivanych zafizeni je zaloZzena na principu zachyceni a vytazeni trombu
Z tepny, ptipadné jeho aspirace ¢i fragmentace

-V soucasnosti jsou nejpouzivanéjSimi stent-retrievery Solitaire

- Mechanicka trombektomie by méla byt zahajena nejpozdéji do 6 hodin od rozvoje
prvnich ptiznakl (vyjimku tvoii akutni uzavér AB — zivot zachranujici 1écba)

- Ptedchozi podani IVT, je-li indikovéano, by nemélo v zddném ptipad¢ zpozdit MT

- Centra, ve kterych je provadéna MT, vyuzivaji koncept kombinované endovaskularni
terapie — po zahajeni IVT je co nejdiive provadéna mechanicka trombektomie

- Endovaskularni 1é¢ba akutni iCMP byva provadéna zpravidla v analgosedaci, celkové

anestezii je dobré se vyhnout

- Pfed MT a v pritbéhu MT je nutné pravidelné sledovani klinického stavu pacienta
vcetné stavu védomi a neurologického deficitu
- Po MT je vzdy indikovano kontrolni zobrazeni mozku po 24 hodinach k vylouceni

mozkového krvaceni

- Mezi nejcastéjsi komplikace MT patii krvaceni v misté zavaddéciho pouzdra, ktery
slouzi ke vstupu do cévniho fecisté (a. femoralis)
- Symptomatické intracerebralni krvaceni nebo maligni mozkovy edém jsou nejvazngjsi

klinické komplikace po MT

Obecna terapie ischemické CMP

Iktova jednotka

- KaZzdy pacient s akutni iCMP by mél byt hospitalizovan na specializovaném
pracovisti, tzn. JIP iktového centra nebo jednotky, a to alespoinl prvnich 24 hodin

- Observace je nutna i u pacientll po prodélané TIA, hlavné s vysokym rizikem recidivy

- K identifikaci téchto rizikovych pacientt slouzi ABCD? skore

Parametr Pocet bodii
VEk (Age) > 60 let 1
Krevni tlak (Blood pressure) > 140/90 1
Torr

Klinické priznaky (Clinical symptoms)
Jednostranna paréza 2
Porucha redi bez parézy 1
Trvani (Duration)

10-59 minut 1
> 60 minut 2
Diabetes mellitus 1

- Zakladem péce na JIP je monitoring vitalnich a neurologickych funkci s okamzitou
detekcei ptipadné recidivy, prevence a 1écba komplikaci, Casna somaticka rehabilitace a

logopedicka péce

Management krevniho tlaku
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V akutni fazi ischemické CMP ma vice nez 90 % pacientl zvySen krevni tlak
Béhem prvnich hodin a dnti dochazi zpravidla k postupnému poklesu do normalnich
hodnot i bez medikamentdzni podpory

Obecné se nedoporucuje snizovat TK pfili§ agresivné v prvnich hodinach a dnech
U lé¢enych hypertoniki je vyhodné ponechat stavajici medikaci a novou titrovat
postupné
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15. Sekundarni prevence ischemickych cévnich mozkovych

prihod, komplikace a nasledky

Komplikace ischemické CMP

Komplikace vznikaji bud’ v souvislosti s vyvojem mozkové ischémie anebo je pfi¢ina
zhorseni neurologického stavu jina
Nejcastéji se jedna o infekci €i jinou interni komplikaci
Edém mozku se obvykle vyviji pfi rozsahlejsim ischemickém postiZeni
o Mezi klinické projevy patii porucha védomi, zhorSeni neurologického deficitu
Progrese velikosti ischémie
o Muze nastat pfi uzaveru tepny, distdlni embolizaci ze stendzy/okluze nebo pii
vyznamném/rychlém poklesu systémového TK
Recidiva ischémie v jiném povodi
o Nejcastéji u pacientl s vysokym rizikem recidivy (fibrilace sini, chlopenni
vada, trombus v levé sini nebo komoie, endokarditida...)
Hemoragicka transformace ischémie
o Obvykle v n¢kolika prvnich dnech po vzniku iktu, anebo pokud je nasazena
prilis brzy antikoagulac¢ni terapie
o Jedna se o ,,prokrvaceni ischemizované mozkové tkané, které nemusi byt
vzdy sdruzeno se zhorSenim stavu
o Také byva pritomna u pacientl 1é¢enych IV trombolyzou nebo mechanickou
trombektomii, kdy vzniké v disledku rekanalizace tepny a nasledného
obnoveni perfuze v ischemizované mozkové tkani
Intracerebralni/subarchnoidélni krvaceni vznika nejcastéji jako komplikace IV
trombolyzy nebo mechanické trombektomie nebo u pacienti s poruchou koagulace

Sekundarni prevence ischemické CMP

Prvnim a zésadnim krokem v efektivni sekundarni prevenci je spravné urceni pticiny
K spravnému urceni pti¢iny iCMP ndm slouZi etiologické klasifika¢ni systémy
o Dosud nejpouzivanéjsi klasifikaci ziistdiva TOAST
o Novéjsi a podrobngjsi systém predstavuje klasifikace ASCOD (A —
atherosclerosis, S — small vessel disease, C — cardiac source, O — other cause,
D — dissection)
Za nejcastéjsi pficinu recidivy u pacientl s kryptogenni iCMP se uvadi
kardioembolizace
U pacientl s kryptogenni iCMP mohou mit v sekundéarni prevenci velky vyznam
vybrané srde¢ni abnormity uvedené v nésledujicim textu

Paroxysmalni fibrilace sini

Je definovana jako epizoda arytmie trvajici 30 sekund
Paroxysmalni FS se relativné Casto objevuje u pacientt s kryptogenni iCMP/TIA
starSich 55 let pfi patrném jasném nartstu detekce prvni epizody FS
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- Zadalsi nezavisly prediktor existence paroxysmalni FS u pacientt s kryptogenni
iCMP je povazovan vék nad 60 let a ischemicka 1éze lokalizovana kortikaln¢ nebo
mozecku

Zmény morfologie levé siné

- Vétsi velikost levé siné je obecné spojovana s vyssi prevalenci FS u starSich pacient
bez ptedchozi iCMP
- FS, vCetn¢ paroxysmalni formy, mtize také zvétSovat nebo meénit strukturu ouska LS,
¢imz ovliviuje jeho reologické vlastnosti, rychlost pritoku a srazeni krve
o Vice nez 90 % srde¢nich trombti se u pacientd s tvoii v ousku LS

Patentni foramen ovale

- Je varientni struktura charakterizovana pfitomnosti prostoru mezi levou a pravou sini s
moznosti minimalniho zkratového toku

- PFO se vyskytuje u cca 30 % neselektované populace se zietelnym sniZzenim incidence
ve vysSich vékovych kategoriich

- Z funk¢niho hlediska je PFO za normalni situace nepriichodné nebo je provazeno
vétsinou hemodynamicky nevyznamnym L-P zkratem

- PFO s konstantnim ¢i provokovanym pravo-levym zkratem muze v disledku
obraceného tlakového gradientu mezi pravou a levou sini vést ke zvySenému riziku
paradoxni embolizace a vzniku ischemického iktu

-V soucasnosti neni obecné doporucovano uzavieni PFO u pacienti s kryptogenni
iCMP, pokud neni evidence na prodélanou ¢i probihajici hlubokou Zilni trombé6zu

- Po stanoveni pfic¢iny iCMP a identifikaci rizikovych faktort a okolnosti u daného
pacienta je dalSim krokem v ramci sekundarni prevence farmakologicka terapie —
antiagregacni nebo antikoagulacni terapie, 1écba hypertenze a hyperlipidémie

Antiagregacni terapie

- Predstavuje zdkladni medikamentdzni terapii v rdmci primérni a sekundarni prevenci
iICMP

- Dutvodem je fakt, Ze krevni desticky hraji zasadni roli v procesu aterogeneze a formaci
trombu pii poskozeni cévniho endotelu

Antiagregacni 1éky

- Latky inhibujici/sniZujici agregaci trombocytl a tvorbu trombti
- Prvnim a dosud stale nejuzivanéjSim lékem zlstava jak v primarni, tak v sekundarni
prevenci iCMP kyselina acetylsalicylova
- Inhibitory COX
o Snizuje agregaci trombocytl diky ireverzibilni acetylaci COX 1 a 2, které
katalyzuji preménu prostaglandinu H2 z kyseliny arachidonové a jsou
zodpovédné za syntézu prostaglandinii, tromboxanu A2 a prostacyklinu
o Inhibice COX 1 je zodpovedna za nejdiilezitéjsi nezadouci ucinky — drazdéni
traviciho traktu, zaludecni viedy a krvaceni do Zzaludku
- Inhibitory ADP receptoru
o Clopidogrel — ma shodny mechanismus tucinku jako pfedchozi, av§ak
S vyznamné niz8§im vyskytem vyse zminénych nezadoucich uc¢inkt
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Inhibitory fosfodiesterazy
Inhibitory glykoproteinu I1b/111a
Inhibitory tromboxanu

Indikace antiagrega¢ni terapie v sekundarni prevenci iCMP

U vSech pacientii s iCMP je doporuceno co nejdiive po stanoveni diagnézy nasadit
antiagregaci, pokud neni indikovana antikoagulace — clopidogrel/ASA + dipyridamol

Antikoagula¢ni terapie

Antikoagulancia jsou 1éky, které blokuji koagula¢ni faktory, a tim i celkovou
schopnost krve koagulovat
o Pfimo
= Blokadou koagulaénich faktora — f. II (gatrany) ¢i X (xabany)
= Aktivaci pfirozeného inhibitoru trombinu antitrombinu III
(nefrakcionovany i1 nizkomolekularni heparin)
o Neptimo — blokadou tvorby koagula¢nich faktort v jatrech (antagonisté
vitaminu K)
V praxi je zpravidla divodem k nasazeni antikoagulacni terapie kardioemboligenni
pti¢ina iCMP
o Nejcastéji je to fibrilace sini nebo pritomnost jiného zdroje kardioembolizace
(chlopenni nahrada, srde¢ni trombus)

Antagonisté vitaminu K

Jedinym dostupnym preparatem z této skupiny je warfarin, ktery blokuje cyklus
vitaminu K tak, Ze nedochazi k dalsi aktivaci koagulacnich faktorti zavislych na
vitaminu K — faktor II, VII, IX, X a dale protein C, Sa Z
o Hladina aktivovanych faktort klesa a tim 1 uroven koagulace
V sekundarni prevenci kardioemboligenni iCMP jde o velmi u€inny 1€k zeyména u
kardialnich zdroji embolizmu s vysokym rizikem (fibrilace sini, mechanické
chlopenni ndhrady, intrakardialni trombus, dilata¢ni kardiomyopatie...)
Velkou nevyhodou warfarinu je nutnost pravidelnych kontrol koagulace (INR)
o Optimalni a bezpe¢ny antikoagulaéni uc¢inek ptredstavuje interval hodnot INR:
2,0-3,0
o Pokud je INR 0,0, stoupa riziko trombembolické ptihody a pokud je INR 3,0,
zvysuje se riziko krvacivych komplikaci

Nova peroralni antikoagulancia

V poslednich letech jsou mimo warfarin k dispozici tzv. nova antikoagulancia
(NOAK), jejich podavani nevyzaduje pravidelné kontroly koagulace
NOAK jsou indikovéna u pacientt s nevalvularni FS v primarni ¢i sekundarni
prevenci iCMP nebo systémové embolizace a dale v primarni prevenci hluboké zilni
trombozy pii ortopedickych operacich
U NOAK byla prokazana vyznamné vyssi bezpecnost a v nékterych ptipadech i vyssi
ucinnost oproti warfarinu

o Zasadnim limitem pro Sir$i podavani NOAK je jejich vysokd cena a proto jsou

zdravotnimi pojiStovnami nastavena thradova kritéria
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Dabigatran (Pradaxa®) je pfimym inhibitorem trombinu s krat§im plazmatickym
poloc¢asem nez warfarin (12 hodin) a vyznamné mensim mnozstvim 1ékovych
interakci

Rivaroxaban (Xarelto®) byl prvnim dostupnym xabanem v klinické praxi s polo¢asem
12 hodin

Apixaban (Eliquis®) je druhym dostupnym xabanem s obdobnym polo¢asem, ale
odlisnym davkovanim 2x denné 5 mg (2,5 mg pfi poruse renalnich funkci s clearance
kreatininu)

Hepariny

Po subkutannim nebo intraven6znim podéani maji okamzity antikoagulacni efekt
Utinek nizkokomolekularniho heparinu (LMWH) je selektivngjsi a ptisobi vice na f.
X, coz by mélo zlepsSovat terapeuticky index a stabilitu klinického ¢inku LMWH
oproti nefrakcionovanému heparinu

V klinické praxi je pouzivany rizné preparaty (Enoxaparin, Nadroparin...)
Antikoagulacni terapie heparinem nebo LMWH v prvnich 48 hodinach po vzniku
iCMP snizila nevyznamné pocet ¢asnych recidiv, ale zvysila vyznamné pocet
mozkovych krvaceni

Nicméné preventivni davka heparinii snizuje vyskyt tromboembolickych komplikaci
(hluboka zilni trombdza, plicni embolie) po prodélané ischemické CMP u imobilnich a
paretickych pacientt

Indikace antikoagulacni terapie v sekundarni prevenci iCMP

Peroralni antikoagula¢ni terapie je doporucena u pacientti s ICMP a diagnostikovanou
fibrilaci sini, pfi¢emz vSak neni vhodna u pacientt s FiS a komorbiditami jako jsou
Casté pady, Spatna compliance, nekontrolovana epilepsie nebo GIT krvaceni

U ostatnich pacientil s kardioembolickym iktem (bez spojitosti s fibrilaci sini) je
doporuceno podavat jako peroralni antikoagulancia antagonisty vitaminu K, a to jen
pokud je vysoké riziko jeho recidivy

Indikace antikoagulac¢ni terapie v primarni prevenci iCMP

Pokud nejsou K1, je doporuceno u pacientl s nevalvularni FiS ve véku 65 — 75 let, u
kterych soucasné nejsou pritomny vaskularni rizikové faktory, ASA nebo peroralni
antikoagulacni terapie

Chirurgicka/endovaskularni preventivni terapie

Tato terapie je indikovana u pacientd s prokdzanou symptomatickou hemodynamicky
vyznamnou sten6zou extrakranialni mozkové tepny, v jejimz povodi doslo k rozvoji
mozkové ischémie

Nejcastéji se jednd o symptomatickou stendzu vnitini krkavice, pficemz za
vyznamnou je V tomto piipad¢é povazovana stendza > 50 %

Antihypertenzni terapie

Hypertenze je nejvyznamnéjsi rizikovy faktor vzniku ischemické CMP, pficemz
Vv akutni fazi iktu ma zvySeny TK vétsina pacientti (> 90 %)
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Agresivni snizeni TK v prvnich hodinéach (o > 20 %) mtze byt sdruzeno s progresi
ischémie a zhorsenim klinického stavu pacienta

Dyslipidémie

Dyslipidémie patii mezi zékladni a nezpochybnitelné rizikové faktory aterosklerozy a
kardiovaskularnich onemocnéni (vice LDL, TAG a CH, mén¢ HDL)
U pacientt po prodélané TIA a iCMP by méla byt zavedena terapie statiny

Diabetes mellitus

DM, ptedevsim II. typu, doprovazeny Casto obezitou a poruchami lipidového
metabolismu, je vyznamnym rizikovym faktorem pro vzniku ischemické CMP
Dlouhodobé zvyseny krevni cukr vede k akceleraci aterosklerdzy jak na tirovni makro-
tak mikrovaskularni

Ostatni dilezita opati‘eni

Mezi dalsi opatieni patii ukonceni kouieni u kurakt

o Tabak akceleruje aterosklerozu a zvySuje aktivaci trombocyti
DalSim faktorem zvySujicim riziko vzniku CMP je nedostatek télesného pohybu a
nadmérna konzumace alkoholu, pficemz mala davka pravidelné¢ konzumovaného
alkoholu mtiZe ptisobit protektivné

Nasledky a prognoza

Vibec nejcéastéjsi nasledky po prodélané iCMP predstavuji poruchy hybnosti
(motorika) a to zpravidla ve formé& hemiparézy spojené s parézou licniho nervu

Mezi dal$i vyznamné néasledky fadime poruchy feci, pfi¢emz zejména tézsi formy
afazie opé€t pacienta vyrazné limituji v dalSim zivoté

Vice neZ polovina pacientl trpiva depresemi, které se mohou dostavit 1 n€kolik mésict
po ptihodé

Pacienti jsou €asto postizeni také poruchami kognice (demence) a chovani (agresivita,
poruchy nalady, apatie)

Vysledny funkéni deficit po CMP je podminén piedevsim svalovou slabosti, nicméné
vyznamnou roli hraji 1 ostatni symptomy postiZzeni hornitho motoneuronu, predevs§im
spasticita

90denni mortalita se pohybuje okolo 30 %, dalSich 30 — 40 % pacientl zlistava
vyznamn¢ postiZena a pouze piiblizné 30 % se zlepsi anebo je bez nasledkil

Mezi faktory, které vyznamné neptiznivé ovlivituji progndzu po prodélané mrtvici,
patii vek, tize neurologického postiZeni, fibrilace sini a dalsi kardiovaskularni
choroby, cukrovka...

V piipadé technicky usp&sné 1é€by mechanickou trombektomii s dosaZzenim plného
obnoveni toku v uzaviené tepné se pravdépodobnost dobého klinického vysledku
pohybuje okolo 50 %
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16. Subarachnoidealni mozkové krvaceni — priciny, klinicky
obraz, 1é¢ba, komplikace

- Pfi subarachnoidélni hemoragii (SAH) dochazi k vyronu krve mezi mozkové obaly —
arachnoideu a pia mater

Patofyziologie a rizikové faktory

- Vék pacientt je nejcastéji 40-60 let a 1,5x Castéji jsou postizeny Zeny
- Pfic¢inou SAH je ruptura aneurysmatu nebo stény cévy
o Zdrojem byvaji nejéastéji vakovita aneuryzmata nebo AV malformace
o Ve vy$§im v€ku je mozno predpokladat rupturu arterioskleroticky nebo
hypertenzni chorobou zménéné tepenné stény
- Rozd¢leni aneuryzmat:
o Vakovita aneurysmata
= Jsou pti¢inou 75-85 % vSech SAH
= Pfi¢ina vzniku aneurysmatu neni jasna, pravdépodobné kombinace
vrozené hypoplazie medie a AS postizeni stény tepny
= VétSina aneurysmat je lokalizovana v karotickém povodi:
= Ptiblizné 5-10 % aneurysmat je lokalizovano ve vertebrobazilarnim
povodi:
o Fuziformni aneurysmata
» Pravdépodobn¢ zpisobena atrofickou formou AS na geneticky
disponovaném terénu

Klinicky obraz

- T'kdyz vznik SAH v disledku ruptury aneurysmatu mize nastat po télesné namaze
spojené se zvySenym nitrolebnim tlakem (zvednuti tézkého bfemene, tlak na stolici,
koitus) nebo pfi roz¢ileni, ¢astéji vznika pii zcela béznych aktivitach nebo ve spanku

- Hlavnim a vedoucim pfiznakem je nahle vznikl4, intenzivni, mimofadné silna bolest
hlavy, ktera se ¢asto u postizenych objevuje poprvé v zivoté

o Charakter bolesti je v&tSinou ostry, bodavy a pacient ji lokalizuje do zahlavi
nebo ve spanku a na Cele
o Bolest hlavy doprovazi nausea se zvracenim
- Piiblizné po 12-24 hodinach se rozviji meningeéalni syndrom, ktery v§ak nemusi byt
pfitomen vzdy
o Ztuhnuti $ije
o Fotofobie
o Nauzea, vomitus

-V fadé ptipadl dochazi k rozvoji poruchy védomi, kterd mtze byt jak kvantitativni
(somnolence, sopor nebo koma) tak kvalitativni (zmatenost, neklid, agitace)

- Mezi celkové ptiznaky, které jsou Castéjs$i u masivnéjSich krvaceni, patii hypertenze,
arytmie, plicni edém, poruchy vnitiniho prostiedi
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Pti klinickém vySetieni miize byt SAH zaménén za béznou blokadu kréni patete, pti
které vSak pacient nemiva atributy meningealniho syndromu nebo loziskové
neurologické ptiznaky ¢i poruchu védomi

Neékdy mize byt SAH zaménén za ataku migrény

Diagnostika

Kazdy pacient s podezienim ¢i ptiznaky SAH musi mit urgentné provedeno CT
mozku
Senzitivita detekce je témet 100 %, ale rychle klesa s Casem
Akutni krvaceni v ramci SAH lze detekovat také pti pouziti MR
V ptipadé negativniho CT pfi podezfeni na SAH je vzdy indikovéana lumbélni punkce
o Odebrany likvor je vySetfen spektrofotometricky, pficemz rozpadové produkty
hemoglobinu (oxyhemoglobin a bilirubin) maji specificka absorp¢ni spektra
Soucasti diagnostiky SAH je vZdy detekce zdroje krvaceni
o Pokud je provedeno nativni CT mozku, byva zpravidla doplnéno o CT
angiografii (CTA), ktera spolehlivé zobrazi vétSinu cévnich patologii

Terapie

Lécba SAH je komplexni a zahrnuje jak oSetteni zdroje krvaceni, tak prevenci a 1écbu
komplikaci v souvislosti s krvacenim

Kazdy pacient s diagndzu akutni SAH musi byt pfijat na JIP specializovaného
cerebrovaskuldrniho centra, idealné€ neurochirurgického pracovisté

Chirurgicka terapie

Cilem chirurgického zékroku je oSetfeni zdroje krvaceni s jeho vyfazenim z krevniho
ob¢hu

Operace se provadi do 24 — 48 hodin od vzniku SAH z divodu rizika nasledného
rozvoje vazospasmu (obvykle od 3. dne)

Provadi se nasazeni kovové svorky — klipu na kréek vyduté (klipaz)

Endovaskularni terapie

Endovaskularni oSetfeni prasklého aneurysmatu se provadi také nejpozdéji do 48-72
hodin od vzniku krvéceni

Aneurysma se vyplni kovovymi odpojitelnymi spiralkami — coily (coiling)

Spiralky jsou zavedeny do vyduté pomoci mikrokatétru a poté jsou odpoutany
Vyhodou endovaskularni 1é¢by je jeji nizkd invazivita a vétsi bezpecnost ve srovnani s
chirurgickym zptsobem oSetfeni prasklého aneurysmatu

Nevyhodou jsou nutné pravidelné kontroly stavu spiral ve vaku vyduté s pfipadnym
doplnénim spiral po Case

V poslednich letech sice obecné stoupé pocet endovaskularné oSetenych prasklych
vyduti, nicméné¢ snahou zlstava takto oSetfit zeyména chirurgicky Spatné pfistupné
vyduté nebo u rizikovych pacientti

Komplikace

Nutny je absolutni klid na ldzku s mirnou elevaci horni poloviny téla a hlavy (30-45 ©)
Dle stavu je nutné podavani sedativ a analgetik
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Nutna je dostatecna hydratace a kompenzace TK
Rebleeding

Recidiva krvéceni je jednou z nejobavanéjsich komplikaci viibec, z tohoto diivodu je
nezbytné akutni vyfazeni prasklé tepenné vyduté z obehu
Rebleeding témét vzdy zhorsi klinicky stav pacienta a je sdruzen s vysokou mortalitou

Vazospasmy

K rozvoji vazospasmu dochdzi mezi 3. a 21. dnem po vzniku SAH a vyskytuji se u
vEétsSiny pacientli

Mohou vést ke vzniku sekundarni mozkové ischémie a edému

Klinicky se projevi rozvojem loziskové symptomatiky nebo poruchou védomi,
pficemz neurologické zhorseni je vétSinou postupné

Diagnostika — transkranialni dopplerovské vysetteni mozkovych tepen (TCD)

Hydrocefalus

Akutni hydrocefalus vznika bud’ v diisledku obstrukce komorového systému krevnimi
koaguly (obstrukéni) nebo v disledku blokady resorpce likvoru v subarachnoidalnich
prostorech (hyporesorpéni)

Terapii akutniho hydrocefalu je zevni komorova drendz na 5-8 dni do vstiebani
hematomu

Chronicky hydrocefalus je feSen ventrikuloperitonealni drenazi

Prognoza

Prognoza SAH je vZdy vazna, a to i pfes v€asnou diagnostiku a rychlé feSeni prasklé
vyduté — cca 15-30 % zemie velmi brzy po vzniku SAH

U fady prezivSich pacientl navic zlistavaji t¢Zké nasledky jak motorické, tak
kognitivni a psychické
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17. Intracerebralni hemoragie — priciny, klinicky obraz, 1écba,
prevence, komplikace

Mozkové hemoragie

- Mozkové hemoragie miizeme d¢lit na spontadnni a traumatické nebo podle mista
krvaceni na intracerebralni (parenchymov¢), subarachnoidalni a intraventrikularni

Spontanni intracerebralni hemoragie

- Ptiblizn€ 10-15 % CMP je zptisobeno krvacenim do mozkového parenchymu
- I pfes velmi nizkou incidenci ma intracerebralni hemoragie (ICH) druhou nevyssi
mortalitu ze v§ech druhit CMP
- Rizikové faktory vzniku ICH mtzeme rozd¢lit na faktory:
o Neovlivnitelné (v€k, pohlavi geneticka predispozice v¢. etnického ptivodu)
o Ovlivnitelné (AH, koufeni, alkohol, DM, cévni abnormality, koagulopatie...)
- Vétsina ICH (80 %) je zptuisobeno v dusledku hypertenzni mikroangiopatie (50-55 %)
a amyloidové angiopatie (25-30 %)

Lokalizace krvaceni

- Nejcastéji jsou spontanni ICH lokalizovany supratentoridlné, a to v oblasti bazalnich
ganglii (putamen) a capsula interna
o Pfi¢inou byva ruptura mikroaneurysmatu vznikajici v disledku hypertenzni
arteriopatie
- Druhou nejcastéjsi skupinou jsou lobarni hematomy a krvaceni do thalamu
- Infratentoridlné se vyskytuji ICH nej€astéji v mozecku a mozkovém kmeni

Klinicky obraz

- Klinické projevy akutniho ICH jsou zpravidla obdobné¢ jako v ptipadé akutni
ischemické CMP — dle klinického obraz spolehlivé neodliSime tyto diagnozy
- Neékteré ptiznaky jsou vSak Castéji pfitomny u pacientl s akutnim ICH:
o Vomitus, rychle se zhorSujici neurologicky deficit, porucha védomi, bolest
hlavy
- Typicky jej predchazi zvysena fyzicka ndmaha nebo emocni rozruseni (roz¢ileni

apod.)
Diagnostika

- Zlatym standardem pro diagnostiku akutniho ICH zlstava nativni (nekontrastni) CT
mozku, které zobrazi akutni ICH jako hyperdenzni areél

- CT umozni také posouzeni velikosti a lokalizace hematomu a ptipadné ,,provaleni do
komorového systému

-V ptipadé netypické lokalizace ¢i charakteru ICH (nepravidelny tvar, hypodenzni
centrum hematomu) a pfi ptitomnosti krve i v subarachoidalnim prostoru je nutné
provedeni CT angiografie k vylou¢eni mozné cévni dysplazie

- Béhem 10-20 dni dojde postupné k poklesu hyperdenzity (,,odbarvovani*) hematomu
v disledku jeho resorpce
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o Po 4 tydnech je lozisko krvaceni obvykle izodenzni a poté hypodenzni
- Obvykle po prvnich 24 hodinach po pfijeti pacienta provadime kontrolni CT
k vylouceni pfipadné progrese velikosti hematomu, rozvoje kolateralniho edému a
vzniku hydrocefalu pfi intraventrikularni hemoragii nebo provaleni hematomu do
komorového systému
- Magneticka rezonance umoziuje presnou detekci ICH rGzného stafi diky specifickym
magnetickym vlastnostem jednotlivych oxida¢nich stadii hemoglobinu
o Susceptibilni MR sekvence jsou dokonce citlivejsi nez konvencéni CT a
umoziuji zobrazit i velmi diskrétni pfitomnost deoxyhemoglobinu

Terapie

Zakladnim terapeutickym opatfenim je urychlena normalizace zvySen¢ho TK

o Podavame intravendzni hypotenziva (Iékem volby je pro dobry bezpecnosti

profil a vysokou efektivitu urapidil) za intenzivni monitorace TK

- U objemn¢jsich hematomt je indikovana antiedemat6zni 1é¢ba (i.v. Manitol)
- Dalsim opatfenim je elevace hlavy > 30-45°
- Cilem neurochirurgické 1é¢by akutniho ICH je evakuace hematomu, sniZeni
nitrolebniho tlaku a redukce ischemického poskozeni mozkové tkané v okoli
hematomu

Prognoza

- Prib¢h ICH byva zpravidla zdvaznéjsi nez u ischemické CMP a je spojen s vyssi
mortalitou

- Relativné benigni priibéh mivaji mensi subkortikalni hematomy v ramci amyloidové
angiopatie ve vyssim véku, kdy pfi pfitomné mozkové atrofii nemusi dochazet
k rozvoji syndromu intrakranialni hypertenze

- Mortalita zavisi predev$im na véku pacientd, lokalizaci a velikosti ICH

Sekundarni prevence

vevr

- Nejdulezitéjsim opatienim je spravna a G¢inna terapie hypertenze, pii¢emz cilové
hodnoty TK by nemély pfesahovat hranici 130/80

- Dale je to redukce soli u hypertonikii a vahy u obéznich, dale zakaz koufeni a
nadmérné konzumace alkoholu

- Pfi nutnosti opétovného nasazeni antiagregacni nebo antikoagula¢ni terapie je nutné
individualné zvazit riziko a pfinos této terapie s ohledem na prodélanou ICH

Sekundarni prifiny intracerebralni hemoragie

- Mezi sekundéarni pticiny ICH patii:
o AV malformace
= Jsou tvofeny konvoluty rozsifenych a sto¢enych tepen a zil
s abnormnim lumen 1 délkou bez viazeného kapilarniho fecisté
= Diagnostika — CTA, DSA; 1é¢ba — multimodalni (chirurgie, ozafeni)
o Kaverndzni angiom
= Dobfe ohrani¢eny vaskularni hamartom z tenkosténnych sinusoid
= (Casto se projevuje epileptickym zachvatem; terapie — neurochirurgie

Subarachnoidealni krvaceni — viz otazka 16
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18. Trombézy mozkovych zil a splava — etiopatogeneze,
klinicky obraz, terapie, prevence a komplikace

- Mozkova zilni trombdza je pomérn¢ vzacné onemocnéni, které predstavuje ptiblizné 1
% vSech CMP
- Vyskytuje se Castéji u Zen

Etiologie

- Na vzniku zilni trombdzy se podili cela fada faktort a podminek, které¢ mizeme délit
podle rtiznych kritérii na
o Lokalni/celkové
o Ptechodné/trvalé
o Infekéni/neinfekéni
- Nejvyznamngjsi jsou:
o Trombofilni stavy (vrozené ¢i ziskané)
o Infekce (sepse, endokarditis, pneumonie, meningitida, encefalitida, hnisavé
procesy v oblasti stfedousi, hlavy nebo krku)
o Malignity, t¢hotenstvi, hormonalni substitu¢ni terapie, drogy, dehydratace,
lécba vysokymi davkami kortikoida
o Zejména hormonalni antikoncepce, ktera je ve spojeni s latentnim
trombofilnim stavem vibec nejcastéjsi pricinou

Patofyziologie

- Mozkovy Zilni systém odvadi krev z povrchovych i hlubokych zil do Zilnich splavi,
které se cestou v. jugularis drénuji do horni duté zily

- NejcastéjSim mistem trombodzy je sinus sagittalis superior, dale pak sinus transversus a
sinus sigmoideus

- Zilni trombdza znemozni odtok odkysli¢ené krve = méstnani krve, zvyseni
intrakranidlniho Zilniho tlaku a rozvoj sekundarni mozkové ischémie nebo
hemoragické infarzace ischemického loziska

Klinicky obraz

- Dominantnim a zpravidla inicidlnim pfiznakem je intenzivni trvald, tupa bolest hlavy,
ktera se zhorSuje pii kasli, kychnuti, smichu, pfedklonu a zvedani bfemen

- Dal$imi ptiznaky byva nevolnost, zvraceni, okohybné poruchy, poruchy visu a
epileptické zachvaty

-V té€zsich ptipadech i poruchy védomi

Diagnostika

- Zakladni vySetfeni pfedstavuje nekontrastni CT mozku, na kterém je mozné detekovat
cerstvy zilni trombus jako hyperdenzni lozisko v oblasti Zilnich splavi ¢i kortikalnich
zil, po podani kontrastni latky pak trombus zpiisobi lokalni ,,vypadek* kontrastni latky

- Trombdzu bezpetné prokazeme CT venografii

- Za,zlaty standard* diagnostiky je povazovano pouziti MR v¢. MR venografie
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o Na standardnich T2 a FLAIR sekvencich je zobrazena jako hypersignalni
lozisko

Terapie

Zakladem specifické akutni terapie je antikoagulacni Iécba a to ve formée
nizkomolekularniho heparinu (LMWH)

V nekomplikovanych ptipadech se obvykle po 7-10 dnech (vzdy po kontrolnim
zobrazeni mozku, které vylouci pfipadnou hemoragii) pacient pievadi na peroralni
formu antikoagulace — warfarin s cilovym INR v intervalu 2,0 - 3,0

Délka peroralni antikoagulace zavisi na etiologii; v piipadé sekundarni pfi¢iny postaci
6 mésict (napt. hormondlni antikoncepce s dehydrataci a stresovou zatézi), naopak v
ptipad¢ detekce zavazné trombofilie ponechdvame zpravidla antikoagula¢ni terapii
dlouhodobg, ¢asto dozivotné

Mimo antikoagulac¢ni terapii jsou zejména v prvnich dnech nutna analgetika
(intenzivni bolest hlavy) ¢i antiepileptika u pacientl po epileptickém zachvatu

Prognoéza

Az u 80-85 % pacientli dojde k uplnému uzdraveni bez nasledkd, pticemz riziko
recidivy je pfi adekvatni sekundarni prevenci velmi nizké

Mortalita se udava mezi 5-10 %, pti¢emz prediktorem je Spatny klinicky stav (koma) a
sepse jako pri¢ina mozkové zilni trombdzy
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19. Primarni kraniocerebralni traumata s difuznim postiZenim

mozkové tkané

Uvod — Kraniocerebralni traumata

Poranéni (trauma) je definovano jako ndhlé fyzické poSkozeni mechanickou,
chemickou, tepelnou a jinou energii, jejiz rozsah ptekracuje odolnost téla
Nejcastéjsi ptic¢inou jsou dopravni urazy, mezi dalsi pficiny lze pak zatadit urazy
pracovni, sportovni, v domécnostech a nasili

Vyskyt

Zavazna kraniocerebralni traumata (KCT) se podileji na vysoké morbidité a mortalité
velké Casti pacientll s Urazy — jsou nejcastéjsi pri¢inou smrti u déti a mladych
dospélych a ¢astou pric¢inou invalidity
Nejcastéjsi vyskyt je ve véku 15-25 let, muzi jsou postizeni 3x Castéji nez zeny
Kraniocerebralni poranéni mohou byt:

o Krytad

o Oteviena (poruseny kozni kryt)

o Penetrujici (poranénd tvrda plena)

o Skryté penetrujici (poranéni baze lebni)

Hodnoceni klinické tize

Ke zhodnoceni tize KCT se uziva Glasgowska stupnice poruch védomi (GCS)
hodnotici otevieni o¢i a nejlepsi motorickou a slovni odpoveéd’

Lehké poranéni ma bodové rozmezi 13 -15 bodd, stfedni trauma 9-12 bodi a téZké
poranéni ma hodnotu GCS <8

Primarni KCT s difiaznim poSkozenim mozkové tkané

Lehké mozkové poranéni (MTBI — mild traumatic brain injury)

Jedna se o nejlehdi, plné€ reverzibilni difizni Graz mozku, dfive oznacovany jako oties
mozku
Vznika obvykle pfi tupém zranéni hlavy a neni provazen makroskopickymi ani
mikroskopickymi morfologickymi zménami mozkové tkané
Uraz hlavy je nasledovan kratkou poruchou védomi v adu sekund az 5 minut
o Po navratu védomi je pfitomna nauzea a zpravidla i vomitus
o Dale se Casto objevuje retrogradni amnézie
o Objevit se miiZze 1 pourazova zmatenost (trvajici zpravidla nékolik minut,
maximalné 12 hodin), zavraté a tendence ke kolapsovym staviim
o Objektivni neurologicky nalez byva vétSinou fyziologicky
Diagn6za MTBI spociva v pec€livém zhodnoceni anamnézy (piesny popis mechanismu
urazu, ptitomnost a délka trvani bezvédomi), vylouceni pfitomnosti patologického
loziskového neurologického nalezu a strukturalni patologie mozku
o Je nutno patrat po poziti alkoholu nebo jinych drog — v ramci diferencialné-
diagnostického odliSeni bezvédomi, amnézie a zmatenosti toxické etiologie

57



o Zékladnim vysetienim je CT mozku doplnéné RTG vySetfenim kréni pateie
citlivgjsi je pak MR
= Nalez na CT a MR byva negativni
Kazdé zdivodnéné podezieni na MTBI je indikaci k odeslani zranéného na nejblizsi
chirurgicko-traumatologické oddé€leni
o Medikament6zni terapie je indikovana pouze pfi potizich a je symptomaticka —
analgetika pfi cefalee, 1éky tlumici vestibularni aparat pfi vertigu a nauzee
o I po propusténi z nemocnice doporuc¢ujeme prolongovany odpocinek s
odpolednim spankem, vyvarovani se hluku, slunéni a alkoholu
Prognoza
o Navrat do zaméstnani je mozny po uprave subjektivnich potizi
o U néekterych pacienti se 1ze setkat s tzv. postkomo¢nim syndromem
= (Cefalea pti pohybu, ortostatické zavraté nerotacniho charakteru,
nevule, vy€erpanost, maldtnost a snizend psychicka i fyzickd vykonnost
= Postizeni déle Spatné snaseji prudké svétlo a hluk

Diflizni axonalni poranéni (DAI — diffuse axonal injury)

Jedna se o strukturdlni poskozeni axont a drobnych cév v oblasti dlouhych drah, které
spojuji kortex s mozkovym kmenem
Jeho podkladem je rozdilna tkanova hustota Sed¢ a bilé hmoty, kterd zptisobuje, ze na
jejich pomezi dochazi pti tderu na lebku k rota¢nimu pohybu spojenému s posunem,
podobnému vzijemnému prekryvani ostii ramen nizek pfi stithani
Makroskopicky vzhled mozku je normélni, mikroskopicky jsou vSak patrny inicialné
tzv. retrak¢éni kulicky (vypuzena axoplazma z ptetrzenych axont)
Za nékolik dnt vznikaji mikroglidlni jizvy a postupné se vyviji Wallerova degenerace
(degenerace nervovych vlaken distalné od mista poskozeni)
Opakované DAL je strukturalnim podkladem kumulativniho efektu pfi opakovanych
leh¢ich trrazech (box, fotbal) vedoucich k vyznamnym neuropsychickym zméndm
Rozsah postizeni je velmi variabilni a mize se pohybovat od diskrétnich zmén,
zjistitelnych pouze neuropsychologickym vySetfenim, az po tézkou kvadruparézu s
perzistujicim vegetativnim stavem
K diagnostice DAL je ze zobrazovacich metod nejvhodnéjsi MR
o CT zobrazi pouze vyznamng&jsi edematdzni zmény a hemoragie, zatimco

nehemoragicka loZiska jsou pro CT diagnostiku pftili§ mala

Lécbou je klid na Iizku, antiedematika (manitol), hyperbaricka oxygenoterapie
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20. Primarni kraniocerebralni traumata s loZziskovym
postizenim mozkové tkané

Kontuze mozku (zhmozdéni mozku)

- Je charakterizovana loziskovymi zménami mozkové tkané sestavajicimi z krvaceni,
nekrozy, edému a ptipadné i z ischemické malacie
- Primarné¢ jde o postizeni mozkové kiry
- Nejcasté&ji jsou postizeny poly a bazalni ¢asti frontalnich lalokl a pfedni a bazalni ¢asti
temporalnich lalokti na mistech vzdalenych od mista narazu, které jsou pii tupém
poranéni nejcastéji zraiovany mechanismem ,,par contrecoup®, (protinarazem mozku
do anatomicky disponovanych hran)
- Boc¢ni naraz miize vést ke zhmozdéni medidlni plochy hemisféry ndrazem o hranu
falxu
- Pfi otevieném zranéni nebo pii impresivnich zlomeninach jsou ovSem kontuzni
loziska obvykle pfimo v misté narazu
- Délka bezvédomi je vétSinou delsi nez pti MTBI
- Zakladem stanovené diagnozy jsou klinicka vySetteni, zjistujici na rozdil od MTBI
pritomnost loziskové patologie, a pomocné zobrazovaci metody
o CT nalez zobrazi smés hyperdenznich a hypodenznich zmén zobrazujicich
krvaceni, nekrézy a edém
o Casta je také druhotna lokalni korové atrofie
o Pti CT unikaji prikazu velmi mala plo$na zhmozdéni, pro jejich zobrazeni je
senzitivnéj§i MR

o Klid na ltZku, antiedematika (manitol)

o U expanzivné se chovajicich kontuzi je indikovana jejich resekce nebo
provedeni dekompresivni kraniektomie

- Prognoza:

o Pribéh zavisi na lokalizaci a velikosti nekrotickych zmén

o 'V fadé ptipadli dochazi k tpraveé ad integrum, n€kdy pietrvavaji rezidualni
loZiskové symptomy nebo psychické defekty

o Epileptické zachvaty se mohou dostavit po fadé mésicii i let

Dilacerace tkané p¥i perforujicich poranénich mozku

- Lacerace mozku je t€z8im stupném poskozeni mozkové tkadné pti perforujicich
poranénich mozku a mize byt spojena se vznikem traumatického subarachnoidélniho
krvaceni nebo akutniho subduralniho hematomu
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21. Sekundarni kraniocerebralni traumata

Traumatické intracerebralni krvaceni

- Vznika traumatickou rupturou perforujicich cerebralnich artérii, nejCastéji v bilé
hmot¢ frontalniho nebo temporalniho laloku
- Plsobi zpravidla expanzivné¢ a byvaji spojena s perifokalnim edémem
- Klinicky obraz:
o Asi polovina nemocnych je v bezvédomi od pocatku urazu
o Klinické ptiznaky jsou stejné jako u mozkové kontuze
- Diagnostika:
o K zobrazeni traumatické ICH je mozno pouzit CT nebo MR
o Odliseni od hemoragické kontuze muze byt obtizné, pti ICH vSak nebyvaji
nalézany v sousedstvi traumatické zmény mozkové klry
- Lécba:
o Pfi expanzivnim chovani hematomu je indikovana neurochirurgicka evakuace
nebo i provedeni dekompresivni kraniektomie pii vétSim rozsahu postizeni
hemisféry

Epiduralni krvaceni (EDH - epidurdlni hemoragie)

- Jedna se o krvaceni mezi tvrdou plenu a kost
- Jeho pti¢inou mize byt jak krvaceni tepenné, tak i zilni
- Zdrojem byvaji obvykle n¢ktera z meningeélnich artérii, nej¢astéji arteria meningica
media, nebo stfedni meningeélni Zily
- Lokalizace EDH je nejcast¢j$i v temporalni oblasti (70 %) pfi ruptuie squama
temporalis
- Bez zlomeniny lebky je pfitomnost EDH vyjimkou — fraktura chybi pouze u 10 %
dospélych, ale az u 40 % déti
- Klinicky obraz:
o EDH se manifestuje ve 2/3 ptipadl do 6 hodin od Grazu
o Hlavnim a inicidlnim symptomem je alterace védomi
o Klinicky pribéh miize mit 5 podob:
= Trvalé bezvédomi po urazu
= Trvale pfi plném védomi od Grazu
= Inicialni bezvédomi po trazu, poté lucidita
= Po trazu bez poruchy védomi, poté deteriorace védomi
=  Po trazu bezvédomi, poté kratky lucidni interval a opétovny rozvoj
poruchy védomi (vyskyt této varianty u méné nez 1/3 nemocnych)
o Prohlubujici se koma pii EDH muze byt spojeno s jednostrannou nebo
oboustrannou mydriazou nebo kompletni 1ézi n. I1II.
o Vedoucim a inicidlnim priznakem EDH je porucha védomi a vSechny ostatni
ptiznaky jsou piiznaky pozdnimi
- Diagnostika:
o Je snadnd pfi dodrzeni zasady, ze kazda progredujici porucha védomi po tirazu
lebky je absolutni indikaci k neodkladnému provedeni CT, ptipadné MR
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o CT zobrazuje EDH jako hyperdenzni Cockovity utvar, extracerebralné tésné
nasedajici na lamina interna kalvy a komprimujici ptislusSnou mozkovou
hemisféru s posunem komorového systému kontralateralné

- Terapie:

o Je urgentné operacni, pficemz evakuace musi byt doprovédzena zjisténim
pficiny krvéaceni a jejim zastavenim

o Inékolikahodinové zpozdéni operacniho zdkroku muze byt pfi¢inou
zbyteéného umrti zranéného

- Prognoza:

o EDH ptimo ohrozuje Zivot postizené¢ho diky rychlosti, s jakou se vytvari a s
niz je také schopen zpiisobit smrtici transtentorialni a okcipitalni tlakové
kuzely

Subduralni krvaceni (SDH — subdurdlni hemoragie)

- Jedna se o krvaceni do §térbinovitého prostoru mezi tvrdou plenu a arachnoideu
- Jeho pficinou je protrZeni pfemostujicich nebo korovych Zil mezi tvrdou plenou a
pavucnici

- Stérbina se hematomem rozsifuje do srpkovitého ttvaru, ktery miize obsahovat desitky

mililitrd koagulované krve
- SDH délime dle doby jeho klinické manifestace na:
o Akutni (do 3 dnti od tirazu)
o Subakutni (mezi 3. a 20. dnem po trazu)
o Chronicky (vice nez 20 dntll od urazu)

Akutni subduralni hematom

- Doprovazi zpravidla téz§i mozkove urazy spojené s kontuzi a laceracemi mozku a
ptipadné se zlomeninami kalvy

- Byva lokalizovan na konvexité, ale mize se §ifit 1 na bazi mozku

- Klinicky obraz:

o Na moznost akutniho SDH je tfeba pomyslet u kazdého KCT s trvanim
bezvédomi vice nez nékolik malo minut, nebo s opétovnym postupnym
zhorSovanim stavu védomi po kratkodobém lucidnim intervalu

o Dalsimi pfiznaky jsou kontralateralni hemiparéza, afdzie, léze mozkovych
nervil (nejcastéji n. III. a VI.) a zndmky intrakranialni hypertenze

- Diagnostika:

o Klinické vysetfeni v kombinaci s CT, MR

o CT — hyperdenzni srpkovity utvar parietalné nebo parietotemporalné

o MR —T1—hyposignalni, T2 — hypersignalni loZisko

o Zatimco SDH o tloust’ce do 3 mm zpravidla nevyzaduje chirurgickou 1é€bu,
veétsi SDH maji byt operovany co nejdiive
o Konzervativni terapie malych plosnych SDH bez expanzivniho chovani
vyZaduje opakované klinické a CT kontroly
Prognoza — neléceny akutni SDH komprimuje mozkovou tkai a prostfednictvim
tlakovych kuzelti miize byt pfi¢inou smrti

Subakutni subduralni hematom
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Klinicky obraz:
o Klinicky se projevuje pietrvavajici bradypsychii, somnolenci nebo psychickou
alteraci s amentnimi stavy
Diagnostika:
o Subakutni SDH je lépe zobrazen na MR, kde je tvorba methemoglobinu
odpovédna za vysoce hypersignalni aktivitu v T1- | T2-vazeném obraze
o Naopak horsi je v této fazi diagnostika pomoci CT — dochazi ke snizovani
denzity hematomu — izodenzni s okolim — miize byt piehlédnut

o Terapie je opét povétsinou chirurgickd, stupen kolikvace krevnich koagul ¢asto
dovoluje evakuaci odsatim z trepanopunk¢niho otvoru

o V ptipadé plosného SDH bez expanzivniho chovani 1ze opét vyjimecné
postupovat konzervativné a vyckat postupné resorpce hematomu

Chronicky subduralni hematom

Uraz vedouci k jeho vzniku miize byt lehkého stupné a ve 20-50 % jej jiz nelze
vV anamnéze vystopovat, relativné ¢asto byva ale oboustranny
Ptevazné se vyskytuje ve vyssim véku, ¢astéjsi je u nemocnych s pokrocilejsi
kortikalni atrofii, osob s hemoragickymi diatézami a alkoholik
Klinicky obraz:
o Projevuje se nejcastéji cefaleou a psychickymi zménami (bradypsychismus,
ospalost, apatie)
Diagnostika:
o CT hypodenzni a MR T2-hypersignalni loZisko tvaru ¢ocky ulozené
extracerebralné
Lécba:
o Je chirurgicka — evakuace hematomu z trepanace se spadovou drendzi
V priméru na 24 hodin
Prognoza — U neléceného chronického SDH je opét riziko rozvoje tlakovych kuzell a
ohroZeni Zivota pacienta

Traumatické subarachnoidalni krvaceni (traumaticka SAH)

A4

korovych cév (zil nebo tepének)
Klinicky obraz:
o Traumatickd SAH se manifestuje cefaleou, kterd mtize byt velmi intenzivni a
doprovazena nauzeou, vomitem a svétloplachosti
o Casto jsou v poptedi amentni stavy s psychomotorickym neklidem
o Objektivné jsou pfitomny palpacni bolestivost vystupt 1. vétve trigeminu a
dalsi znamky meningealni iritace (v€etné opozice §ije)
Diagnostika:
o Pritomnost je zfetelna jiZ pti zobrazovacich vySetfenich (CT, MR), v ptipadé
jejich negativniho nalezu potvrdi diagnozu vySetieni likvoru
o K vySetfeni pfitomnosti komplikujicich vazospazmi se pouziva transkranidlni
dopplerovské vysetieni
Terapie:
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o Terapie je symptomaticka, s klidem na lizku do odeznéni potizi
Prognoza:
o Progndza je vétSinou piizniva a nebezpeci recidivy nehrozi, pokud pii KCT
nedoslo naprosto vyjimecné k ruptuie tepenného aneurysmatu

Mozkovy edém

Zvétseni objemu mozku v disledku zmnoZzeni EV tekutiny mtize provazet jakykoliv
typ mozkového traumatu a mtize byt vyrazné i po urazu relativné lehkém, zejména u
déti

Diagnostika:

o CT nebo MR — zmenseni objemu komor, vyhlazeni gyrifikace na konvexitach
Lécba — manitol, hypertonicky roztok NaCl, hyperventilace, barbituratova sedace
Prognoza:

o Edém mozku vrcholi zpravidla 2. — 4. den, poté spontdnné postupné odezniva

o Zvlasté neptiznivou progndzu maji stavy spojené s obliteraci cisteren v zadni

jame lebni

Pneumocefalus

Vznikd pronikanim vzduchu do nitrolebniho prostoru v disledku zlomenin spodiny
lebe¢ni prochazejici pies:

o Vedlejsi nosni dutiny

o Zlomeninu stény sfenoidalniho sinu

o Zlomeninu pyramidy prochazejici pres pneumaticky systém mastoidalnich

sklipkti

Pneumocefalus mize byt nahodnym RTG nalezem, nékdy miize vyvolavat cefaleu
Jeho ptitomnost je vyznamné zejména proto, ze signalizuje riziko priniku infekce do
nitrolebniho prostoru trhlinou tvrdé pleny v misté zlomeniny
Diagnostika — RTG a CT — vyrazna hypodenzita vzduchu intrakranialné
Lécba — klid na Iuzku, zakaz smrkéni a foukani proti odporu, operativni uzavieni
Prognoza — Kk resorpci vzduchu dochazi béhem nékolika dni, pietrvavajici ptitomnost
ukazuje na trvalou komunikaci nitrolebniho prostoru se zevnéjskem
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22. Poranéni mozkovych nervu a cév

Poranéni mozkovych nervi

- Léze mozkovych nervi jsou Castym nasledkem fraktur baze lebni a skalni kosti (n.
VII. an. VIII.) nebo zvySeného intrakranialniho tlaku (n. III. a n. VI.)

Poranéni a komprese mozkovych cév

- Poranéni mozkovych cév nejsou Casta, ale zato byvaji velmi zavazna

- Kr¢ni tsek karotidy miize byt zranén ptfimym tupym uderem, kdy dochézi k jeji
laceraci o pricny vybézek 2. kréniho obratle

- Muze dojit k rozvoji nasténné, piipadné totalni trombdzy, nebo, pti zranéni adventicie,
pseudoaneuryzmatu

- Tepna, kterd nebyla ptfimo poranéna, miize byt komprimovana, a to zejména v pripade
rozvoje intrakranidlni hypertenze a mozkovych herniaci

- Intrakraniélni Gsek krkavice, kterd prochazi kavern6znim splavem, mtze byt pfi irazu
(sttelném poranéni nebo fraktufe sfenoidalni kosti) roztrzen, pfiCemz se tepenna krev
dostava do kavernozniho sinu a vznika karotido-kavern6zni pistél

- Klinicky obraz:

o Pfi trombdze nebo kompresi tepny dochazi k rozvoji infarktu (vzacnéji TIA)
V pfislusném cévnim fecisti

o Pfi transtentoridlni herniaci dochazi utlakem ACP o tentorium k okcipitdlnimu
infarktu, klinicky se projevujicimu poruchami zorného pole (typicky
kontralateralni homonymni hemianopsii)

o Neékdy se tvoii ischemicka 1éze na pomezi povodi ACM a ACP

o Konecné¢ tézka intrakranidlni hypertenze v disledku mozkového traumatu je
schopna zptisobit globalni infarkt celé¢ hemisféry nebo povodi ACI,
manifestujici se kompletni hemiplegii

o V piipadé¢ karotido-kaverndzni piStéle se objevi exoftalmus s rozsifenim
orbitalnich a spojivkovych cév, spolu se subjektivnim i objektivnim
systolickym Selestem ve frontalni krajing, ktery je synchronni se srdecnim
tepem

- Diagnostika:
o Tepenna trombdza — sonografie, angiografické techniky (CTA, MRA, DSA)
o Karotido-kavernozni pistél diagnostikujeme pomoci angiografie

- Terapie:

o Ke zpriichodnéni trombozy tepny vyvolavajici akutni ischemickou CMP je
mozno uZzit v 3hodinovém okné intravendzni trombolyzu lidskym
rekombinantnim tkdnovym aktivatorem plazminogenu

o Jinak podavame antiagregancia — ASA nebo klopidogrel

o Pfi 1é€bé traumatického aneurysmatu lze vyuzit endovaskularni oSetfeni
coilingem ¢i klipaz vyduté

o V piipadé karotidokaverndzni pistéle vyckame pii mirném klinickém priabéhu,
zda nedojde ke spontannimu zhojeni
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23. Hnisavé zanéty centralniho nervového systému

Purulentni meningitida

Jedna se o hnisavy zanét mozkovych plen s akutnim pribéhem, ohrozenim vitalnich
funkci, s Castymi komplikacemi a nasledky

U primarnich meningitid se bakterie dostavajici z nosohltanu do krve a nasledné¢ do
likvoru hematogenni cestou

U sekundérnich meningitid je meningitida komplikaci hnisavého onemocnéni
(mastoiditidy, sinusitidy, ptipadn¢ metastaticky u endokarditidy)

U raritni meningitidy vyvolané Naegleria fowleri pronika améba do CNS podél
¢ichovych nervi

Béhem nékolika hodin se rozviji purulentni meningitida, intrakranidlni hypertenze a
edém mozku, coz mize vést k imrti pacienta

Epidemiologie

Celosvétove az 80 % komunitnich meningitid vyvoldvaji pneumokoky, meningokoky
a Haemophilus influenzae typ b

Klinické priznaky

Uvodni klinické ptiznaky jsou pomé&mé nespecifické — teplota az horecka, ptipadné i
zimnice, bolest hlavy, nauzea a zvraceni, ztuhlost $ije, podezieni na neuroinfekci
podporuje ptitomnost meningeédlnich ptiznaki
U meningokokovych onemocnéni jsou ¢asto uz v ivodu petechie, nasledné sufuze
Podezieni na purulentni meningitidu podporuje udaj o chronickém zanétu stfedousi,
nosni nebo usni likvorea, ptedchozi trauma nebo operace hlavy
Nasledné se rychle rozviji alterace védomi (neklid, zmatenost a somnolence), vyrazné
meningealni ptiznaky az opistotonus
Kombinace purulentni meningitidy se sepsi je Casta
o Zejména u meningokokovych onemocnéni a u pacientti po splenektomii mize
sepse dominovat, rozviji se centralizace ob¢hu s chladnou periferii, pokracuje
vysev sufuzi, rozvinuty septicky Sok charakterizuje té¢Zka hypotenze, periferni
a centralni cyano6za s vysokym rizikem Gmrti

Diagnostika

Likvor je u purulentni meningitidy bélavy aZ naZloutly, vyjimecné aZz nazelenaly, s
tisici az desetitisici elementl s absolutni pfevahou segmentt, s vyssi bilkovinou a
nizkou hladinou glukézy

V mozkomisnim moku se provadi mikroskopické vySetteni, kultivace, PCR
diagnostika — rozezna i listerie (ty jsou odolné vuci cefalosporintim)

U pacientl s imunodeficitem se diagnostika rozsituje o priikaz kryptokoki

U vétSiny pacienti s purulentni meningitidou se prokazuje leukocytédza s vysokymi
hodnotami CRP, ale v tvodu nemusi byt hodnoty zprvu vyrazné patologické

U pacientl s pneumokokovou a hemofilovou meningitidou se doporucuje CT a ORL
k vylouceni chronické sinusitidy/mastoiditidy jako pfi¢iny sekundarni meningitidy
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U stafylokokovych meningitid je nutno patrat po primarnim lozisku, zejména provést
echokardiografické vysetfeni k posouzeni infek¢éni endokarditidy, ptipadné i MR
k vylouceni hnisavého loziska v oblasti patefe

Antibioticka 1é¢ba

Zéakladem léCby purulentni meningitidy je podani antibiotik
U déti od 3 mésict véku a dospélych do 50 let bez imunodeficitu, pokud maji
purulentni likvor, postacuje v tvodni 1é¢bé cefalosporin 3. generace
o Pii alergii na cefalosporiny je mozno zvolit s opatrnosti meropenem
Cefalosporin 3. generace s ampicilinem se rovnéz uziva k tvodni empirické 1é¢bé u
pacienti starSich 50 let nebo u pacientl s imunodeficitem
Po urceni pivodce se 1é¢ba upravuje, napt. pneumokokové a meningokokové
meningitidy je mozno nasledné 1é¢it penicilinem G
Pii listeriové meningitidé se ampicilin vétSinou kombinuje s aminoglykosidy, pfi
alergii na ampicilin je mozno pouzit meropenem
U nozokomialnich meningitid, se mohou uplatiiovat multirezistensni kmeny bakterii,
pro tvodni 1é¢bu je vhodny meropenem
o Pfi meningitidé vyvolané zlatym stafylokokem, ktera ¢asto provazi infekéni
endokarditidu, se 1é¢ba zpocatku dopliiuje o vankomycin s moznosti zmény na
oxacilin (po vylou¢eni MRSA)
U pacientt s imunodeficitem se vétSinou uvodni 1é¢ba kombinuje s flukonazolem, po
prukazu kryptokokové meningitidy se podava amfotericin B

Dexametazon

Vétsin€ pacientl s purulentni meningitidou se aplikuje dexametazon, 1 kdyz nazory na
jeho podani nejsou jednotné

Jedna se kortikoid, mtize byt kontraindikovan

Ptiznivy efekt dexametazonu byl prokdzan u déti s hemofilovou meningitidou (nizsi
cetnost hluchoty) a u dospélych s pneumokokovou meningitidou (niz$i letalita)

U tuberkul6zni meningitidy se dexametazon uZziva po dobu nékolika tydni

Podpiirna lécba purulentnich meningitid

Pacient s purulentni meningitidou by mé&l byt alespon n¢kolik dnt hospitalizovan na

jednotce intenzivni péce

U pacientll v dobrém klinickém stavu postacuje zajisténi periferni zily, aplikace

antibiotik, dexametazonu a v prvnich dnech podani analgetik, ptipadné antiemetik
o Dalsi 1écba zavisi na klinickém stavu pacienta (protiSokova 1écba, 1écba

intrakranidlni hypertenze, kieci a dalsi intenzivni a symptomaticka péce)

K 1é¢bé intrakranidlni hypertenze se piistupuje az u ob¢hove stabilnich pacientt,

zpocatku se zvySuje poloha hlavy o 15-30 stupiiii, podani manitolu, ptipadné

furosemidu

Kfece 1écime benzodiazepiny, pfi opakovani kieci pouzijeme antiepileptika

Pti rozvoji hydrocefalu se zndmkami intrakranidlni hypertenze je nezbytny

neurochirurgicky zdkrok

Prognoza
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- Letalita hemofilové a meningokokové meningitidy neptesahuje 5 %, u
pneumokokovych a gramnegativnich meningitid dosahuje az 20 %, u starSich pacientd
muze byt letalita i vyssi

- Neurologické nésledky zahrnuji parézy zejména hlavovych nervii, hluchotu, epilepsii,
hydrocefalus, psychomotorickou retardaci u déti, demenci u dospélych

Prevence

- Vakcinace ma nejvétsi vyznam v prevenci purulentnich meningitid, dale pak snaha o
sniZzeni ¢etnosti novorozeneckych meningitid vyvolanych streptokoky skupiny B
(vySetfovani gravidnich zen)

Absces mozku

- Absces mozku je loziskové hnisavé onemocnéni mozkového tkané s ivodnimi projevy
encefalitidy a s naslednym rozvojem centralni nekrézy, kolikvace a tvorby pouzdra

- Ptiblizn€ polovina abscest vznika piimym piestupem infekce z okoli, pfi sinusitidé
jsou lokalizovany frontalng, pfi mastoiditidé v temporalni oblasti nebo v mozecku

- Desetina abscesil vznika traumaticky (zlomenina lebky, neurochirurgické zakroky)

- Hematogenni rozsev zodpovida za ¢tvrtinu abscestl, primarnim onemocnénim muize
byt infek¢ni endokarditida, bronchiektazie, furunkly na kiizi, ale i kariézni chrup

Epidemiologie

-V etiologii dominuji streptokoky, anaerobni bakterie, enterobakterie a stafylokoky,
etiologie miize byt smisend, vzacna je mykoticka etiologie

Klinické priznaky

- Projevy nemoci jsou rozmanité
- Absces mozku se mliiZe manifestovat jako akutni nebo chronické onemocnéni
o Pfi akutnim prabéhu jsou piitomny teploty, vyrazné bolesti hlavy, zvraceni,
porucha védomi a vétSinou 1 loZiskové neurologické ptiznaky
o Pacienti s chronickym abscesem mohou mit del$i dobu bolesti hlavy a
subfebrilie, onemocnéni se miize manifestovat epileptickym zachvatem nebo
loZiskovymi neurologickymi pfiznaky

Diagnostika

- Polovina pacientli ma triadu ptiznaki: bolesti hlavy, teploty a loziskové neurologické
pfiznaky
- Zanétlivé parametry vCetné sedimentace jsou u vétSiny pacientll zvyseny
- Rozhodujici pro stanoveni diagnozy je CT (€1 pfesnéjsi, ale pomalejsi MR)
- Lumbalni punkce neni pii abscesu indikovana vzhledem k riziku herniace a zhorSeni
stavu pacienta
o Pokud je provedena, likvor miize byt ¢iry, s mirnou pleocytézou a vyssi
hladinou bilkoviny, vétSinou je sterilni
Pro zjisténi etiologie onemocnéni je nejpiinosnéjsi aerobni a anaerobni kultivace
materialu ziskaného pii neurochirurgickém zakroku

Terapie
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Lécba spociva v systémovém podani antibiotik v kombinaci s neurochirurgickou
intervenci u vétSiny pacientti

o Punkce a evakuaci abscesu, vzacnéji radikalni exstirpac
Pro tivodni empirickou 1é€bu mozno zvolit cefalosporin 3. generace s metronidazolem,
meropenem nebo chloramfenikol
U pacientt s endokarditidou je vhodna kombinace s vankomycinem vzhledem k ¢asté
stafylokokové etiologii, po prukazu citlivych kmenti je mozno podat oxacilin
Intraveno6zni 1écba trva vétsSinou 4-8 tydnti
Dulezita je i léCba zédkladniho onemocnéni (endokarditida, sinusitida, mastoiditida)

Prognoza a prevence

Letalita je ptiblizn€ 10 %, vyssi riziko amrti je u pacientl s tézkou poruchou védomi
Radna 1é¢ba sinusitid, otitid, koznich infekci, sanace chrupu a likvorey

Subduralni empyém

Jedna se o hnisavy proces plastoveé naléhajici na mozek, ktery je Casto provazen
loziskovymi neurologickymi ptiznaky, kieCemi a znamkami sepse

V prostoru mezi dura mater a arachnoideou je fidké vazivo, které umoziuje rozsireni
infekce na vétsi plochy a velkou vzdalenost

Ptiblizné€ u poloviny pacientti je pfi¢inou subduralniho empyému hnisavy zanét
paranazalnich dutin, zanét sttedousi nebo mastoiditida

Pokud zanét neptekona bariéru tvrdé pleny, vznikd méné zavazny lokalizovany
epiduralni absces

Muze vzniknout jako nasledek penetrujiciho poranéni, provaleni abscesu mozku, po

neurochirurgické operaci nebo jako komplikace purulentni meningitidy

Klinické priznaky

Casto se kombinuji piiznaky rhinogenni nebo otogenni infekce, loZiskové
neurologické ptiznaky, kiece a porucha védomi

Neurologické ptiznaky zahrnuji hemiparézy, poruchy hlavovych nervii, poruchy
mluvy

Pacienti jsou ¢asto meningedlni, ale lumbalni punkce se nedoporucuje

Pti ATB 1é¢bé je prubéh mirnéjsi a dvoutdzovy — po prechodném zlepSeni stavu
dochazi ke zhorSeni stavu s loZiskovymi neurologickymi pfiznaky a zndmkami
intrakranidlni hypertenze, coZ souvisi s expanzivnim chovanim hnisu

Diagnostika

v

Standardni metodou je CT, pfesnéjsi je MR s nalezem kolekce tekutiny a edému
Nezbytné je soucasné vysetieni vedlejSich dutin nosnich a skalni kosti
VeétSinou je zvySeni zanétlivych parametrii

Terapie

Lécebny postup spociva v neurochirurgickém zakroku v kombinaci s celkovou a
lokalni antibiotickou 1é¢bou

Nezbytné je dokonalé vypusténi hnisu a drendz subduralniho prostoru

Nutnd je i sanace primarniho loziska v paranasalnich dutinach nebo ve skalni kosti
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Empirické a cilend antibiotickd 1é¢ba je obdobna jako pfi 1éCbe purulentnich
meningitid

Lokalni aplikace antibiotik miize byt obdobna jako u abscesu mozku (ampicilin,
oxacilin, gentamicin, vankomycin, cefalosporiny)

Prognoza a prevence

Letalita onemocnéni kolisa v rozmezi 7-15 %, vyrazné horsi progndzu maji pacienti
s poruchou védomi a kieCemi
Ptiblizné tietina pacientli ma trvalé nasledky (epilepsii nebo rezidudlni hemiparézy)

Spinalni epiduralni absces

Jde o hnisavy proces v epidurdlnim misSnim prostoru, nej¢astéji na hrudni pateti
Prostor mezi miSnimi obaly je volnéjsi nez u mozku, a proto hnisavy proces vétSinou
zaujima nékolik segmentl — lokalizace na zadni i pfedni strané duralniho vaku
Spindlni epiduralni absces mize vzniknout jako komplikace spondylodiscitidy nebo
osteomyelitidy obratle, ale i hematogenné pii hnisavych koznich infekcich

wev o

Nejcastéjsim ptivodcem je S. aureus, ale muze jit o jiné agens

Klinické priznaky

Na pocatku onemocnéni mohou byt teploty, znamky sepse a vyrazna lokalni nebo
kotenova bolest v postizené oblasti

Nasledné se rozviji paraparéza az paraplegie DKK se segmentalni poruchou diti, Casté
jsou i meningealni ptiznaky

Postizeni michy muze vyustit az v ireverzibilni poskozeni michy (myelomalacii), a
proto je nezbytnd urgentni neurochirurgicka lécba

Diagnostika

Zobrazovaci metodou volby je MR provedena co nejrychleji, CT vySetfeni ma mensi
rozliSovaci schopnost, nativni RTG snimek mutZe odhalit osteomyelitidu obratle

V likvoru je vétSinou mirné pleocytoza s vyssi hladinou bilkoviny, pfi nechténé punkci
loziska se mize v jehle objevit i hnis < hrozi zavleceni infekce do likvoru s rozvojem
purulentni meningitidy!!!

Zanétlivé parametry jsou pravidelné zvySeny

Terapie

Zakladem léCby je urgentni neurochirurgicky zakrok (Siroké otevieni abscesu, drenaz)
S podanim antibiotik celkové, pfipadné i lokaln¢

Pro tvodni empirickou 1é€bu je mozno zvolit cefalosporin 3. generace

s klindamycinem vzhledem k pievladajici stafylokokové etiologii, ptipadné
vankomycin ¢i oxacilin s klindamycinem

Nutn4 je intenzivni rehabilitace, o vertikalizaci pacientl rozhoduje neurochirurg

Prognoza

A4

Letalita je 10-20 %, vyssi riziko imrti je u starSich pacientd a pii soucasné sepsi
Trvalou paraplegii ma piiblizné pétina pacientii, mirné neurologické nasledky
polovina nemocnych
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24. Aseptické neuroinfekce a infek¢ni onemocnéni nervové
soustavy vyvolané toxiny

- Jedna se o zanétliva onemocnéni mozku, michy a jejich oballl vyvolana zejména viry

- Zanétlivé zmény jsou pfitomny v mozkovém nebo misnim parenchymu (dominuje
postizeni Sedé hmoty), v mozkomi$nim moku a ¢asto 1 na urovni perifernich nervii

- Infekce vstupuje do CNS vétSinou hematogenni cestou, vzacnéji nervovymi vlakny

Klinické priznaky

- Aseptické meningitidy a encefalitidy maji Casto dvoufazovy pribéh, po prvni fazi
s chiipkovymi ptiznaky nastupuje druhd faze s postizenim CNS
- Pro aseptickou meningitidu je typicky mirny pribéh onemocnéni s bolestmi hlavy,
teplotami a zvracenim, klinické obtize spontanné vymizi vétSinou do tydne
o Pfi encefalitidé a meningoencefalitidé se mlize rozvinout neklid, zmatenost,
porucha mluvy a védomi, respiraéni insuficience s moznosti umrti pacienta, ale
rozvoj ptiznaki je vétSinou pomalejsi neZ u purulentnich meningitid
- Myelitida je vzacné&j$i, mize se projevovat zanikovou nebo iritaéni symptomatologit,
Casté jsou parézy, kofenové bolesti, parestezie, ztrata citlivosti, miize byt retence nebo
naopak inkontinence moce a stolice
- Pfi neobjasnéné etiologii misni 1éze je vhodné zvazovat HIV infekci

Diagnostika

- Likvor je pfi serosni meningitidé¢ ¢iry, obsahuje desitky aZ stovky elementti, vétSinou
s prevahou lymfocyti, bilkovina je v normé nebo mirné zvysena
o Pro diagnostiku je nejpfinosnéjsi metoda PCR, zakladni vySetfeni likvoru by
mélo zahrnovat alespon enteroviry a HSV-1 a 2, stanoveni protilatek proti
lymeské borrelioze
o Soucasné se provadi sérologické vySetteni v krvi se stanovenim protilatek proti
klistové encefalitidé, lymeské borrelidze, ptipadné respiraénim virtim a
leptospirdze
o Pfineobjasnéné etiologii zejména u dospélych je vhodné zvazovat HIV infekci
- CT a MR mé vyznam zejména v potvrzeni herpetické encefalitidy a v diferenciélni
diagnostice (vylouceni loziskového postizeni)

Terapie

-V bézné praxi se u pacientd s t€Zkou encefalitidou neodkladné podava acyklovir,
nebot’ kauzaln€ ovlivnitelna je pouze herpeticka encefalitida

- Pfi nejasné etiologii se ivodni 1é¢ba Casto rozsifuje o cefalosporin 3. generace a
ampicilin s deeskalaci 1é¢by po urceni etiologie

- Rovnéz mozZnosti kauzalni 1é€by myelitidy jsou omezené, v tvahu ptipadaji herpetické
infekce, neuroborrelidéza, HIV

- U vétSiny pacientl s aseptickou meningitidou postacuje klid na lizku a analgetika,
pfipadn¢ antiemetika a infusni 1é€ba, kortikoidy nejsou indikovany
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U zé&vazn¢ probihajicich encefalitid se dexametazon vétSinou pouziva na zakladé
analogie s purulentnimi meningitidami, rovnéz davkovani je obdobné

Prognoza a prevence

U mnoha pacientii po meningoencefalitidé pretrvavaji bolesti hlavy, poruchy spanku,
unavnost a emoc¢ni labilita

Zavazné nasledky zahrnuji parézy hlavovych nebo perifernich nervii,
psychomotorickou retardaci u déti nebo demenci u dospélych

Fatalni pribéh encefalitidy je pomérné vzacny, vyskytuje se u herpetické nebo
klistové encefalitidy

Ockovani je dostupné proti klistové encefalitidé, planym neStovicim, vztekling,
dlouhodobé je zavedeno povinné ockovani proti poliomyelitidé€, ptiusnicim,
zardénkam a spalnickam

KliStova encefalitida

Virus klistové encefalitidy pienasi kliste (Ixodes ricinus)

Prabéh je vétSinou dvoutazovy, v prvnim chiipkovém obdobi jsou €asto vyrazngjsi
bolesti hlavy, nalez v likvoru je v normé¢, soucasné je leukopenie a trombocypenie
Pti abortivni formé se dalsi ptiznaky nerozvijeji, u dalSich pacientti po kratSim
nékolikadennim afebrilnim obdobi nastupuje druha faze teplot s postizenim CNS, pfi
zavaznéj$im prubéhu faze splyvaji, coz je Castéjsi u dospélych a starSich osob

U star$ich se miize onemocnéni postupné zhorSovat az do nejzavaznéjsi kmenové
encefalitidy, u které jsou ¢asto bulbarni ptiznaky (dysartrie, dysfagie a dysfonie)
Alarmujicim pfiznakem je porucha polykani (kasel pfi piti) s rizikem aspiracni
pneumonie, dale poruchy dychani, srde¢niho rytmu a kolisani TK v disledku
posSkozeni vegetativnich center v prodlouzené miSe

Klistovou encefalitidu prokéze nalez IgM protilatek v séru nebo likvoru

Lécba — symptomatickd a zavisi na tiZi postiZzeni

Letalita klistové encefalitidy je 1-2 %, vétsina je spojena S kmenovou encefalitidou
Prevence spociva v rozSifovani vakcinace zejména u dospélych a Skolnich déti

Neuroborrelioza

Onemocnéni prenasené klistaty vyvolavaji borrelie (Borrelia afzelii, B. garinni, B.
burgdorferi), v ¢asném lokalizovaném stadiu mize byt pfitomno erythema migrans,
V ¢asném 1 pozdnim diseminovaném stadiu se mohou rozvinout kozni, kloubni a
neurologické projevy
Ptiblizné tietina pacientli s ¢asnou diseminovanou formou neuroborreliézy ma v
anamnéze nedavné prisati klistéte, pfipadné i s rozvojem erythema migrans
VétSina neuroborrelidéz probihd nezdvazné jako aseptickd meningitida, kterd mize byt
provazena kranidlni neuritidou, nejcastéji s jednostrannou nebo oboustrannou parézou
licniho nervu, ptipadné i jinych hlavovych nervii
Diagnostika — nejptinosnéjsi je stanoveni protilatek v séru a likvoru, pfima diagnostika
Vv likvoru pomoci PCR ma niZsi senzitivitu
Pro diagno6zu neuroborrelidézy by méla byt splnéna 3 kritéria:

o Neurologicky nalez (meningeélni drazdéni nebo loziskové neurologické

ptiznaky)
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o Obraz aseptické meningitidy s pfevahou lymfocyta
o Prikaz intrathekalni syntézy borreliovych protilatek

Lécba:

Pfi neuroborrelioze se podavaji cefalosporiny 3. generace nebo penicilin G

U izolované parézy licniho nervu (normalni nalez v likvoru, pozitivita protilatek jen v
séru) postacuje podani amoxicilinu nebo doxycyklinu peroralné

Opakovani antibiotické 1€cby se provadi jen pii relapsu se zhorSenim neurologického
nalezu, ale dalsi opakovani 1écby neni indikovana pro netc¢innost, komplikace (napf.
postantibioticky prijem), ale i moznost piehlédnuti jiného zdvazného onemocnéni

Herpeticka encefalitida

Loziskovou encefalitidu vétSinou vyvolava HSV-1, mize se jednat o primoinfekci
zejména u déti nebo endogenni prestup viru u dospélych

Histologicky se prokazuji drobna krvaceni a nekrozy mozkové tkané

U herpetické encefalitidy jsou v ivodu chiipkové ptfiznaky, rychle se rozviji porucha
feCi, nasledné dochazi k poruse védomi a kiecim

Acyklovir se podava uz pti podezieni na herpetickou encefalitidu, nebot’ nelécené
nebo pozd¢ 1é¢ené onemocnéni mize vést k tmrti

Diagnostika — spoc¢iva v prikkazu DNA viru v likvoru metodou PCR ¢i zobrazeni MR

Neuroinfekce pri HIV infekci

Primoinfekce HIV se asi u desetiny pacientti manifestuje jako asepticka meningitida,
vzacné&ji meningoencefalitida

U pacientl s chronickou HIV infekci se rozviji chronické progresivni HIV
encefalopatie, kterd se miiZze zhorSovat az do HIV demence

Casté je i postizeni perifernich nervi, napf. kranialni neuritida nebo polyneuropatie
Pti pokrocilejsim imunodeficitu se vyvijeji typické oportunni infekce a tumory,
zejména loziskova toxoplasmové encefalitida, kryptokokova meningitida a lymfom
mozku

Diagnostika HIV infekce spociva v sérologickém vySetteni, které zahrnuje stanoveni
protilatek anti-HIV a antigenu p24, u HIV pozitivnich pacientt se stanovuje virémie
Lécba je poskytovana v AIDS centrech, zahrnuje kombinaci antiretrovirotik a podle
stavu imunity 1é€bu oportunnich infekct, jejich primarni a sekundarni profylaxi

Neuroinfekce vyvolané leptospirami

Zdrojem leptospir jsou hlodavci

Priibéh onemocnéni je dvoufazovy, po prvni chiipkové fazi se za n¢kolik dnti rozvine
asepticka meningitida, kterd je provazena bolestmi svali a konjunktivitidou, mirné
jaterni a ledvinné poskozeni, pfipadné i trombocytopenie

P#i masivni kontaminaci Weilova choroba — asepticka meningitida s vysokou
umrtnosti

V bézné praxi se pouziva sérologicka diagnostika, ale pozitivni vysledky jsou vétSinou
az od druhého tydne, u zdvaznych pribéht se uptednostiiuje PCR diagnostika
Antibioticka 1écba — podava se amoxicilin nebo doxycyklin po dobu 1 tydne, u
Weilovy choroby se aplikuje penicilin G, ampicilin nebo cefalosporiny 3. generace
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Vzteklina

-V CR se vzteklina s vyjimkou netopyri nevyskytuje

- Virus pronika v misté poranéni do vlaken perifernich nervi, vstupuje axonalnim
transportem do pfednich rohli miSnich a nasledné do mozku, po pomnozeni se $ifi
centrifugalné napt. do slinnych zlaz a dalSich tkani

- VétSina pacientd onemocnéni do 3 mésicti od poranéni, zpoc¢atku jsou teploty, bolesti
hlavy, parestezie v ran¢, nasleduji stavy agitovanosti nebo apatie, kiece polykaciho a
kosterniho svalstva pfi pokusu o napiti, hydrofobie, paralyza a porucha védomi
S letalnim zakoncenim

- Diagndza — pfima imunofluorescence z kozni biopsie z vlasaté ¢asti hlavy

o Vazteklinu prokaze nalez Negriho télisek

- Po rizikovém poranéni se provadi postexpozi¢ni profylaxe s podanim aktivni, piipadné
1 pasivni imunizace

- Aktivni imunizace proti vzteklin€ se doporucuje u rizikovych povolani nebo u turisti
odjizdéjicich do endemickych zemi

Onemocnéni vyvolana toxiny
Tetanus

- Epidemiologie
o Tetanus se vyskytuje v CR jen ojedinéle, v poslednich 10 letech byla hlasena
jen 2 onemocnéni
o C. tetani je saprofytem koni a hovéziho dobytka, spory se nachazeji v pudé
- Klinické ptiznaky
o Prvni ptiznaky zahrnuji zvySené napéti svall §ije, zad a bficha, neklid,
nespavost, poceni, paleni a bolest v rané
o PIné rozvinuté onemocnéni zahrnuji kiece Zvykacich svall (trismus), kiece
obliceje (risus sardonicus), generalizované tonické kiece a opistotonus
o Pacient je pfi védomi, kiece jsou vyrazné bolestivé a jsou pravidelné
provazeny vegetativnimi ptiznaky (Gzkost, potivost, teploty, tachykardie,
hypertenze)
o Frekvence kieci se zvySuje a jejich trvani se prodluzuje, stav mize byt
komplikovan laryngospasmem, zastavou dechu a respiracni insuficienci
- Diagnostika
o Kultivace C. tetani z rany se Casto nezdafi, hodnoceni protilatek proti tetanu u
vakcinovanych osob je malo pfinosné
o Diagnoézu podpoii EMG vySetieni, ndlez v mozkomiSnim moku je v normé
- Terapie
o Chirurgické oSetfeni mista poranéni, aplikace lidského imunoglobulinu proti
tetanu, aktivni imunizace tetanickym anatoxinem, penicilin nebo metronidazol
intraven6zné po dobu 10-14 dnd
o U pacientl s generalizovanymi kiecemi intenzivni péce s podanim vysokych
davek antikonvulziv a myorelaxancii
- Prognoza
o Letalita tetanu kolisa v rozmezi 20-50 %, pokud je interval mezi poranénim a
rozvojem kieci kratsi nez tyden, je vyssi riziko imrti
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- Prevence
o Pravidelné ockovani déti a preockovani proti tetanu u dospélych (do 60 let co
15 let, nasledné co 10 let)

Botulismus

- Epidemiologie
o Botulismus je v nasi republice vzacnym onemocnénim, za poslednich 50 let
bylo hlaseno ptiblizn€ 120 onemocnéni (4 tmrti u dospélych), v poslednim
desetileti se jedna maximalné o 4 onemocnéni rocné
- Klinické ptiznaky
o Inkubacni doba botulismu kolisa v rozmezi 6-72 hodin
o Uvodni p¥iznaky zahrnuji suchost v ustech, chrapot, poruchu vyslovnosti,
diplopii, divergentni strabismus, mydriazu, ptozu vicek a hypomii
o Pfi progresi onemocnéni dochazi k obrné mékkého patra, zacpé, retenci moce,
oslabeni svalové sily na koncetinach a k rozvoji respiracni insuficience
o Botulismus nezpiisobuje poruchu védomi
o V rekonvalescenci dlouhodob¢ pietrvava svalova slabost
- Diagnostika
o Klinické ptiznaky (o¢ni ptiznaky, hypomimie, polykaci obtize) a udaj o
konzumaci doméacich konzerv podporuji diagnézu
o Botulotoxin je mozno prokazat ve zbytcich potravy, ve zvratcich a v krvi
o Pfinosné je EMG vySetieni, vySetfeni mozkomiSniho moku je v normé
- Terapie
o Pro GspéSnou 1écbu je dilleZita Casna diagnostika s rychlou aplikaci séra
oV Ceské republice je dostupné koniské sérum, které obsahuje antitoxiny A, B a
E a které se aplikuje intramuskularné po dobu 3-5 dnii
o U pacientl s polykacimi obtiZemi je indikovana hospitalizace na JIP, pii
rozvoji respiracni insuficience je nutna uméla plicni ventilace
o Prevence botulismu spociva v dodrZzovani spravné technologie zejména pii
ptipravé domacich konzerv s masem a zeleninou
o Kojenclim se nemé podavat med
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25. Nitrolebni nadory

Klinické priznaky

Nitrolebe¢ni nadory se projevuji pestrou klinickou symptomatologii v zavislosti nejen
na lokalizaci, ale i na histologickém typu nadoru
Mezi nej¢astéjsi piiznaky patii bolest hlavy
Bolesti hlavy mohou byt doprovazeny vegetativnimi ptiznaky nauzeou, zvracenim
Vyse uvedené ptiznaky byvaji provazeny topickymi ptiznaky dle ulozeni nadoru
o Patii sem hemiparézy, poruchy citi, fatické poruchy, apraxie a gnostické ¢i
mnestické poruchy
Mohou byt ptitomny i kvalitativni poruchy védomi
K nejcastéji se vyskytujicim typlim nadorti 1ze uvést nasledujici ptiklady:
o Prvnim klinickym pfiznakem astrocytomu niZSich stupfit malignity byva ve
velké vétsin€ piipadi epilepticky paroxysmus
o Meningeomy zpusobuji neurologické ptiznaky zavislé na jejich lokalizaci a
samoziejme i na jejich velikosti
= Zpisobuji hemiparézu, hemihypestezii, fatické poruchy, poruchy
perimetru a rovnéz neni vyjimkou ptitomnost epileptickych zachvati
o Nadory oblasti tureckého sedla (napi. adenom hypofyzy) byvaji pti¢inou
zrakovych, nejcastéji bitemporalni hemianopsie
Ke stanoveni diagnézy piispéje CT ¢i MRI, v indikovanych piipadech biopsie

Neuroepitelové nadory

Do této siroké skupiny nalezi zejména astrocytomy, mén¢ ¢asto oligodendrogliom,
ependymom, nadory plexus choroideus, embryonalni nadory (napt. meduloblastom a
primitivni NET)

Difuzné rostouci gliomy

Zakladni charakteristiky difuznich gliomt
o Mohou rist v jakékoliv oblasti CNS
o Klinicky se manifestuji obvykle az v dospélém véku
o Projevuji se difuizni infiltraci okolni mozkové tkdné
o Maji pfirozenou tendenci malignizovat
Grading astrocytarnich nddort ndm urcuje biologické chovani nadoru
o U téchto typl nadort jsou to nejCastéji atypie jader, mitoticka aktivita,
celularita, vaskularni proliferace a nekrozy, které urcujici stupent nadoru
Genetika
o Mohou se vyskytovat 2 vychylky genil — prvni typ jsou onkogeny a druhy
antionkogeny
Difuizni astrocytom je charakterizovan vysokym stupném bunécné diferenciace,
pomalym rustem a difuzni infiltraci okolnich nervovych struktur
o Tento typ nadoru ma piirozenou tendenci k upgradingu Kk vyse stupnovym
gliomiim a postihuje pfedev§im mladé jedince, jeho grade je II
o Obvyklym prvnim ptiznakem téchto nadori je epilepticky zachvat
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o Diagnoza — MR (T1 hypointenzita, T2 hyperdenzita), u nizko stupfiového
difuzniho astrocytomu nedochazi po podani KL ke zvyseni signalu
= Pokud mame vySe uvedeny nador na MR, doplnime vySetieni PET,
které pti nizké metabolické aktivity svéd¢i pro nizkostupniovy gliom
o V ramci terapie se v§eobecné doporucuje spiSe radikalni chirurgicky postup
= Délka preziti po operaci astrocytomu grade II je primérné 6-8 let
o Pfi progresi onemocnéni je indikovana onkologicka 1é¢ba chemoterapii
Anaplasticky astrocytom je typicky fokalni nebo rozptylenou anaplazii s vyraznou
prolifera¢ni silou s gradem Il
o Mohou vznikat upgradingem z astrocytomu gr II, ale také mohou byt
diagnostikovany i pfi prvnim odbéru vzorku
o Priamérny ¢asovy interval od diagndzy anaplastického astrocytomu k jeho
progresi v glioblastom je dva roky
Oligodendrogliom — je pomérné ziidka se vyskytujici nador vyskytujici se v dospé€losti
s maximem mezi 40.-50. rokem zivota
o Histologicky se jedna o stfedné bunétné nadory s mikrokalcifikacemi, mirné
vyjadienou jadernou atypii a obCasnymi mitézami odpovidajicimi grade II
o Terapie je obdobna jako u nizce stupiiovych astrocytarnich nadorid a
prognosticky je primérna doba pieziti od 4 do 10 let
Anaplasticky oligodendrogliom — je oligodendrogliom s mistnimi a difiznimi
znamkami malignity a méné pfiznivou prognodzou
o Lécba je radikalni chirurgicky zakrok
o Udavany rozptyl stiedni doby pteziti je 1-4 roky
Multiformni glioblastom (astrocytom grade IV) je nejmalignéjsi astrocytarni tumor
rychle rostouci, slozeny ze $patné diferencovanych nadorovych astrocytt
o Muze se vyvijet upgradingem z nizsich stupiii astrocytomtl — sekundarni
glioblastom, ale daleko ¢asté¢ji vznika de novo, jako primérni glioblastom
o Glioblastom je nejéastéjsim nadorem mozku, nejcastéji mezi 45-70 rokem
Klinicky se zpravidla projevuje loZiskovymi pfiznaky
o Nastup neurologické symptomatologie, kterd se objevi po obdobi
charakterizovaném zejména cefaleou
o CT ¢ MRI pfinese vyznamnou diagnostickou informaci, kterou lze pokladat za
definitivni aZ po obdrZeni histologického nalezu
o Terapie:
= Pro indikaci k opera¢ni terapii je rozhodujici lokalizace, velikost
nadoru a celkovy klinicky stav nemocného
= Zpravidla nikdy nelze na CT anebo MRI snimcich urcit pfesnou hranici
mezi nddorem a zdravou mozkovou tkani
= Operacni feseni spolu s aplikaci kortikosteroidii vede u vétSiny
nemocnych ke zlepSeni neurologického nalezu
= Biologicky charakter onemocnéni ma vSak za nasledek postupné
zhorSovani klinického stavu, které jiz neni ovlivnitelné zadnou
terapeutickou metodou
= K chirurgické 1é¢bé se pridruzuje onkologicka chemoradioterapie
= | pfes neustale probihajici vyzkum se tato nevylécitelna nemoc nedati
zastavit a progndza nemocnych je zatim stale velmi vazna

o
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e Primérna doba pieziti po operaci multiformniho glioblastomu
s onkologickou Ié¢bou €ini asi 12-16 mésict

Pilocytarni astrocytom

- Jedna se o ohraniCeny, pomalu rostouci ¢asto cysticky nador postihujici ptevazné déti
a mladé jedince s gradem |

- Tento typ tumoru je nejéastéjSim gliomem u déti

- Klinicka prezentace byva loziskovou symptomatologii nebo nespecifickymi ptiznaky
jako cefalea, endokrinopatie

- Po radikalnim odstranéni velice dobrou prognézu

Ependymalni nadory

- Tato skupina nadort vyriistd z ependymalnich bunék, které tvoii stény mozkovych
komor a centralniho misniho kanalu
- Jejich manifestace je vétSinou v mladsim véku a do této skupiny patii:
o Ependymom
o Anaplasticky ependymom
o Myxopapilarni ependymom
o Subependymom

Nadory choroidalniho plexu

- Pivod téchto nadort je v epitelu chorioidalniho plexu mozkovych komor
- Postihuje prevazné déti a je nejcastéjSim mozkovym nadorem prvniho roku zivota
- Histologicky a prognosticky ma 2 skupiny:
o Papilom chorioidalniho plexu — benigni, pomalu rostouci nador, miize ptisobit
obstrukci likvorovych cest a radikalni odstranéni vyléci pacienta
o Karcinom chorioidalniho plexu — maligni varianta s anaplastickymi rysy,
invazivnim riistem a metastazovanim

Embryonalni nadory

Pro tyto expanze se vyuZzival spolecny ndzev primitivni neuroektodermové tumory:
o Meduloblastom
o Ependymoblastom
o Medulomyoblastom
o Supratentoridlni PNET
- Meduloblastom — jedna se o maligni invazivné rostouci embryonalni tumor moze¢ku
- Nador ma pfirozeny sklon k metastazovani likvorovymi cestami
- Klinicky obraz zahrnuje ataxii, poruchy chiize a hydrocefalus zpiisobeny obstrukci
likvorovych cest
- Lécba je zaméfena na radikalni chirurgicky zakrok a agresivni ndslednou
chemoradioterapii

Meningiom

- Meningiom je béZnym nadorem neglidlniho piivodu postihujici mozek ¢i michu
- Jedna se o nadory dospélého veéku s vyskytem prevazné ve vyssich vékovych
skupinach s prevahou u zenské populace

77



- Jsou slozené z nddorovych meningotelidlnich (arachnoidalnich) bun¢k
- 90 % meningiomu se vyskytuje v supratentorilni lokalizaci a 10 % infratentoridlné
- Jedna se obecné o nadory benigni, ale ani jejich radikalni odstranéni nemusi zabranit
recidiveé
- Vzacné jsou agresivnéjsi formy grade II a velice vzacné formy grade 111
- Rist meningiom@ mize byt v n¢kterych piipadech velmi pomaly, coz je nutno brat do
uvahy pii stanovovani operacni indikace u starych anebo rizikovych nemocnych
- Umrtnost pii operacich meningiomi je nizka a pohybuje se kolem 3-4 %
- U osob starych Ize vyuzit v 1é¢bé metody radiochirurgické
o Pro lécbu gama nozem jsou vhodné meningiomy do priméru 35 mm
o VSechny nemocné po operaci trvale dispenzarizujeme s cilem zavcas zachytit
ptipadnou recidivu

Nadory hlavovych a perifernich nervii

- Ve velké vétSiné ptipada postihuji periferni nervy nebo spinalni koteny
- Intrakranialng roste pouze jeden typ téchto nadorti — schwanom

Schwannom

- Jedna se o opouzdieny benigni nador slozeny z diferencovanych nddorovych
Schwannovych buné¢k (= neurinom)
- Nador muze vyrustat ze Schwannovych bunék jakéhokoliv hlavového nervu, ale
nejcasteji je postizen VIIIL. hlavovy nerv, méné Casto V.
o U nemocnych s neurofibromatdzou (m. Recklinghausen) Ize ofekavat 1
bilateralni vyskyt neurinomt sluchového nervu
- Klinicky obraz je dan velikosti nadoru, rozlisuji se 4 stupné
o I stupen — intrakanalikularni rist nddoru (ve vnitfnim zvukovodu)
o II. stupent — nador roste ¢astecné i extrameatalné a klinicky se opét projevi
poruchou sluchu
o I stupen — nador se §ifi v mostomozeckovém koutu a dosahuje velikosti do 3
cm
o IV. stupenn — nddor je vétsi nez 3 cm a vyplituje mostomozeckovy kout,
komprese kmene vede k postiZzeni pyramidové drahy, vznika hydrocefalus a
syndrom nitrolebecni hypertenze
- Diagnéza — MR
- Lécba spociva v operanim feSeni
o Moznosti 1é¢ebného postupu je také ozafeni neurinomu gama nozem (do 3 cm)

Nadory selarni oblasti

- Podle ptivodu délime nadory v této oblasti na:
o Nadory z hypotyzy

Adenomy hypofyzy

- Klinické ptiznaky zavisi na jejich hormonalni aktivité, z tohoto pohledu je provedeno i
jejich zékladni rozdéleni na adenomy hormonalné afunkéni (inaktivni) a adenomy
hormonalné funkéni (aktivni)
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o Adenomy inaktivni neprodukuji Zadny hormon, ale jejich rist vede k ttlaku
hypofyzy, v nékterych piipadech je paradoxné pfitomna hyperprolaktinémie
= Pfi supraselarni propagaci zptsobuji zrakové poruchy utlakem
zrakovych nervii a chiasmatu (typicky bitemporalni hemianopsie)
o Hormonalné funkéni adenomy vedou k endokrinnim syndromtim a pfi
dosazeni ur€itych rozmért rovnéz zplsobuji zrakové poruchy
Operacni terapie adenomi hypofyzy se tyka zejména afunkénich adenomil
o Castéji bude nutno k operaci pfistoupit také v piipadech, kdy se jednd o
akromegalii ¢i Cushingovu chorobu
V soucasné dobé je metoda volby pro operaci tumort hypofyzy endoskopicky

Kraniofaryngeom

Jedna se o nador vyristajici z embryonalniho zakladu adenohypofyzy, tzv. Rathkeovy
vychlipky

Tkan je slozena ze solidni tkan¢€ a cyst

Nador je biologicky benigni, ale vzhledem k lokalizaci a invazivnimu charakteru ristu
je velmi obtizné radikaln¢ odstranitelny

Kompresi hypotfyzy vede k hypopituitarismu, utlak zrakovych nervii a chiasmatu vede
ke zrakovym porucham

Lécba je zpravidla chirurgickd se snahou o maximalni radikalitu exstirpace

Metastatické nadory

Postihuji asi tfetinu nemocnych s karcinomem, z toho v poloving ptipadi jde o
bronchogenni karcinom (dale karcinom prsu a kolorekta)
Vzhledem k pokro¢ilosti maligniho onemocnéni je neurochirurgické 1é¢eni indikovano
jen u vybranych osob
U fady nemocnych s metastdzou v mozku neni priméarni nddor znam a metastaza je
prvnim klinickym projevem dosud skrytého maligniho onemocnéni
U nemocnych v dobrém klinickém stavu se nabizi nékolik moZnosti terapeutického
postupu:
o Chirurgicka exstirpace
o Ozareni radiochirurgickou technikou
o Konvenéni radioterapie
o Chemoterapie
Pro terapii metastaz chirurgickou exstirpaci je dalsi podminkou chirurgicka
dostupnost, ve vyjimecnych piipadech lze ptipustit odstranéni dvou ¢i tii metastaz
o Po operaci zpravidla nasleduje radioterapie
Patologické lozisko v mozku nemocného s ovéfenym karcinomem vSak nemusi byt
vzdy nutné metastazou a tento fakt je potieba mit na paméti

Nadory s ¢astym vyskytem v détském véku

Nadory u déti byvaji ¢asto lokalizovany infratentorialné
Casto proto vedou k hydrocefalu s prudkym rozvojem nitrolebeéni hypertenze
o Pilocytarni astrocytom, gliomy mozkového kmene, meduloblastom,
ependymom
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26. Meningeomy

- Meningiom je béznym nddorem neglidlniho piivodu postihujici mozek ¢i michu
- Jedna se o nadory dospélého veku s vyskytem prevazné ve vyssich vékovych
skupinach s pfevahou u Zenské populace
- Jsou slozené z nadorovych meningotelidlnich (arachnoidalnich) bunék
- 90 % meningiomu se vyskytuje v supratentoridlni lokalizaci a 10 % infratentorialné
- Jedna se obecné o nadory benigni, ale ani jejich radikalni odstranéni nemusi zabranit
recidiveé
- Nejcastéjsi histologické typy grade | jsou meningiomy:
o Meningotelidlni
o Fibromatdzni
o SmiSeny
- Vzicné jsou agresivnéjsi formy grade II a velice vzacné formy grade III (papilarni,
rhabdoidni a anaplasticky)
- Rust meningiomil mize byt v n€kterych piipadech velmi pomaly, coz je nutno brat do
uvahy pfi stanovovani operacni indikace u starych anebo rizikovych nemocnych
- Velmi vsak zavisi na vybéru nemocnych indikovanych k operaci a na spektru
lokalizaci, ve kterych se nador nachazi
- U osob starych Ize vyuzit v 1écb€ metody radiochirurgické
o Radiochirurgické metody se uplatiiuji i pii 1é¢eni rezidui meningiomt po
neuplnych exstirpacich
o Vsechny nemocné po operaci trvale dispenzarizujeme s cilem zavcas zachytit
ptipadnou recidivu

Meningeom michy

- Castgji postihuje Zeny

- Roste pomalu a postupné komprimuje michu

- Pomala progrese neurologické symptomatologie miize vést k nahlému dramatickému
zvratu

- Vcdas provedend operace vede k vyléceni nemocného

- Dispenzarizace po operaci je vSak zadouci pro moznost recidivy
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27. Spinalni a intraspinalni nadory

Spinalni naddory postihujici patet byvaji vétSinou sekundarni a jejich pticinou je
metastazovani pii malignich onemocnénich

V klinickém obraze jsou vyjadieny pfiznaky komprese michy ¢i koteni kaudy
K diagndze ptispéji po zakladnim neurologickém vySetieni zobrazovaci metody,
naprosto suverénni metodou pro zobrazeni michy je MRI

Extraduralni spinalni nadory

Nejcastéji se jednd o metastazy nasledujicich nadort:

o Bronchogenni karcinom, karcinom ledviny, prostaty, prsu
V diagnostice se uplatni CT a MRI
Léceni zavisi na lokdlnim rozsahu postizeni, stadiu onkologické choroby, celkovém
stavu nemocného a neurologickém nélezu
V ptipadech déle trvajici paraplegie dolnich koncetin lze pokladat neurologické
postizeni za nevratné
Krom¢ dekomprese michy a odstranéni nddorové tkdné je cilem rovnéz provést
stabilizaci patete, je-li tfeba
Soucasti terapie je 1 komplexni 1é€eni onkologické

Intraduralni extramedularni nadory

V této lokalizaci se vyskytuji v podstaté dva benigni nadory — meningiom a
schwannom

Meningeom michy

Castéji postihuje Zeny, roste pomalu a postupné komprimuje michu
V<¢as provedena operace vede k vyléceni nemocného, dispenzarizace po operaci je
vSak Zadouci pro moznost recidivy

Schwannom

Vyrusta z mi$nich kofent a projevuje se kompresi michy ¢i kompresi kotenti kaudy
V nékterych ptipadech utlacuje foramen intervertebrale, jehoz rozsifeni je patrné na
nativhim RTG snimku

Extraspinalni propagace vede k vytvofeni tzv. dumb-bell tumoru (nador tvaru
presypacich hodin), ktery miize propagovat extraspinalné napiiklad do mediastina
Jde o nadory benigni s pfiznivou prognozou

Intramedularni nadory

Jejich vyskyt je vzacny

Po strance histologické se jedna o ependymom ¢i astrocytom

Projevuji se paretickymi poruchami, disociaci Citi, sfinkterovymi poruchami a ¢astym
pfiznakem byvaji 1 bolesti
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- Radikalni chirurgické odstranéni muze byt obtizné zejména u nedokonale
ohrani¢enych nadora a vzdy je nutné vyuziti peroperacni neuromonitorace k zabranéni
zhorSeni neurologického deficitu
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28. Nemoc s Lewyho télisky a jeji spektrum (klinické jednotky,
hlavni patologicky nalez, klinické obrazy, diagnostika a
1é¢ba)

- Do této skupiny nemoci fadime nésledujici nemoci:
o Idiopatické a familiarni Parkinsonova nemoc
o Parkinsonova nemoc s demenci (PDD)
o Demence s Lewyho télisky (DLB)

Idiopaticka a familiarni Parkinsonova nemoc
Nosologie a klasifikace

- Ur¢ity posun v klasifikaci byl v minulosti realizovan — objev demence s Lewyho
télisky
- O néco pozd¢ji byla také z ,klasické* diagnozy Parkinsonovy nemoci vyc¢lenéna a
pojmenovana Parkinsonova nemoc s demenci
- AvSak i v této piisnéji definované skuping jsou variability v rychlosti rozvoje
symptom ¢i odpovéedi na 1écbu — jiz jsme tedy v obdobi dalsiho rozdélovani riiznych
podtypil
o Dnesni rozdé€leni:
= Early onset
e Juvenile onset™ (se zacatkem do 21 let véku)
e . Young onset” (tzv. YOPD), se Sirokym zacatkem po 21. roce
zivota priblizné do 40 az 50 let v€ku

» Common

o
Srovnavana oblast Early onset Common
Pocatek Asymetricky Asymetricky
Rychlost progrese Pomalejsi — delsi pieziti
Lécba Agonisté dopaminu Levodopa/Karbidopa
Komplikace 1é¢by Casné&jsi nastup poruch motoriky
Chirurgicka 1écba Lepsi vysledky Horsi vysledky
Pohyb Lepsi celkovy stav Pfidruzend onemocnéni
Zenska sexualita Zeny ve fertilnim véku Zeny v menopauze
Muzsk4 sexualita Erektilni dysfunkce z deprese ED z ptirozeného starnuti
Pracovni aktivita VEtsi potieba pracovat Dtchodci

- Neurodegenerativni juvenilni Parkinsonova nemoc je velmi vzacna, zejména v
populaci Evropy a USA

- Naopak YOPD miva klinicky obraz odpovidajici sporadické PN a neni tak vzacna, jeji
incidence se zvysuje s vékem posuzované populace

Patofyziologie a patologie
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Hlavni pfi¢inou rozvoje parkinsonismu je nedostatek modula¢niho neurotransmitteru
dopaminu ve striatu, a tedy insuficientni stimulace dopaminovych receptort, které
jsou zde umistény
nigra (pars compacta), odkud je axondlnim transportem dopravovan do striata
Dtivodem nedostatecné tvorby je zanik melaninovych nigralnich neuront, jehoz
pfi¢inou je mitochondridlni dysfunkce
o Tato mitochondrialni dysfunkce je vétSinou startovana aberantni produkei
patologického proteinu (jiz zminéného alfa-synukleinu)
V soucasné dobé jsou formulovany (kromé prokazané ptic¢iny genetické) 3 dalsi
hypotézy mozného vzniku Parkinsonovy nemoci
Endogenni hypotéza vychézi z predstavy, ze v nigrostriatalni oblasti plisobi
lokalizovany oxidativni stres = volné radikaly = rozklad dopaminu enzymem
monoaminooxidazou B (MAO-B)
Exogenni hypotéza vychazi z objevu efektl latky nazyvané MPTP (3,4 methyl-
phenyl- tetrahydropyridin)
o MPTP je toxin, ktery selektivné plisobi na katecholaminové, pfedevs§im
dopaminergni bunky
Apoptoticka hypotéza vychdzi z ¢astecné znalosti mechanismu tzv. ,,programované
bunécné smrti*

Ptiznaky a klinicky obraz

Dominantnim nésledkem degenerativnich procesi je u Parkinsonovy nemoci
poskozeni nigralnich buné€k a nasledny rozvoj presynaptického parkinsonského
syndromu, ktery je zpiisoben nedostatecnou tvorbou dopaminu v substantia nigra a
jeho nedostateCnym transportem do striata
Nedostatek modula¢niho neurotransmiteru ve striatu zptsobuje ,,zadrhnuti* ve fazi
aktualizace motorického vzorce v motorickych okruzich
Za klinicky korelat této poruchy je povazovana tzv. hypokineze, celkové zpomaleni
pohybu, pfipadné uplny ,,zaraz* pohybu — akineze
Dal8imi dominantnimi motorickymi projevy parkinsonského syndromu jsou klidovy
ties a svalovy hypertonus
o Ties je patrné piisoben disinhibici thalamického oscilatoru nebo patologickou
funkeci vyssich oscilacnich struktur
o Hypertonus je ptisoben poruchou supraspinalni inhibice gama-motoneuronti
prednich roht misnich
Tuto ,,klasickou* triddu symptomt pomérné nedavno doplnila na tetradu posturalni
instabilita, ktera je nyni uvadéna jako jeden z neopominutelnych piiznakd Parkinsona
zpusobeny degenerativnim postiZzenim autonomnich jader v mozkovém kmeni a miSe
Kromé zminénych poruch existuji u Parkinsonovy nemoci dalsi subkortikalni a
kortikalni postizeni, ktera jsou podkladem dal$ich ptiznaki (postizeni rhinencefala >
hyposmie, postizeni frontorobitalni kiiry = kognitivni deficit, postizeni okohybnych
jader = porucha sledovacich pohybt bulbt )
o Proto se dnes klinickd manifestace PN popisuje ve tfech stadiich —
premotorickém, non-motorickém a motorickém
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Premotorické stadium

Premotorické stadium je charakterizované ptitomnosti poruch, které mohou
motorickou manifestaci nemoci pfedchazet o mnoho let, aniz by byly povazovany za
ptiznaky neurologického onemocnéni — redukovana mimika a velmi fidké mrkani
Poruchy chovéani v REM fazi spanku se manifestuji no¢nimi désy, vykiiky ze spanku,
no¢nim placem, zmatenosti pfi ndhlém probuzeni, motorickym neklidem
o Neni specifickou poruchou, pfedchazi manifestaci nejen Parkinsonovy nemoci,
ale 1 demence s Lewyho télisky a multisystémové atrofie
= Je tedy specificka obecné pro onemocnéni oznacovana jako alfa-
synukleinopatie
Porucha ¢ichu — hyposmie/anosmie (az 85 % pacienti s PN)
Zacpa byva ptitomna az u 70 % pacienti trpicich PN, a je ddvana do souvislosti s
postizenim enterického plexu synukleinopatii
Poruchy nalady se nejéastéji manifestuji jako deprese nebo anxieta (30 %)

Non-motorické stadium

Non-motorické stadium PN je charakterizovéno situaci, kdy se jiz sice objevuji
motorické pfiznaky, ale pfevazuji ptiznaky non-motorické

Poruchy u premotorického stadia + hypersalivace, hyperhidréza, poruchy moceni,
bolest, inava, nevykonnost, poruchy pozornosti, denni spavost, kognitivni deficit
ruzné tize (lehka az stfedni demence)

Casto byva v popiedi erektilni/sexualni dysf.

S progresi nemoci se do poptedi klinického obrazu dostavaji motorické ptiznaky

Motorické stadium

V motorickém stadiu se z eponymnich Ctyf pfiznakti nejvyraznéji manifestuje ties
typicky na jedné z HKK, rytmicky, klidovy, nej¢astéji je popisovan jako ,,pocitani
minci*
Dale je v této fazi onemocnéni mozno zjistit zvySené tzv. elementarni reflexy
posturdlni (ERP), minimalné na tfesem postiZzené koncetiné ¢i strané téla, a zvySeny
plasticky svalovy tonus
Neni-li obraz prekryt 1écbou, tfes nabyva na intenzit€ a §iii se — postihuje 1 druhou ¢ast
téla, bradykineza se stava vyrazngjsi a zvySuje se i svalovy tonus az do obrazu rigidity
K zékladnim symptomiim se ptidavaji flek¢ni drzeni téla, dysfonie, mikrografie
Dal$im typickym ptiznakem nemoci je porucha chiize, ktera je pomald, Sourava,
malymi kricky, s omezenim nebo chybénim synkinéz na HKK
K poruse chiize patfi 1 porucha iniciace chiize (tzv. ,,gait ignition disorder*),
doprovazena tzv. festinaci pfi ndhlé zméné tézisté (pacient se ,,rozcupita‘)
S progresi nemoci a také jako disledek dlouhodobé dopaminergni 1écby se rozvijeji
non-motorické 1 motorické komplikace pozdniho stadia PN

o Motorické komplikace jsou charakterizovany hlavné fluktuacemi stavu — z

,»ON*“ stavu, kdy je pacient dobie pohyblivy, do stavu ,,OFF*, kdy je pohyblivy
Spatné€ nebo neni schopen pohybu viibec

Je jen malou Utéchou pro pacienta i Iékate, Ze pii progresi nemoci do terminalniho
stadia postupné mizi fluktuace a dominantnim klinickym obrazem je akineze
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Monogenni mendelianské formy juvenilniho (,,juvenile*) a obvyklého
(“common*) parkinsonismu

Dnes je prokazéano, ze 10 genovych mutaci mize zptsobit rozvoj parkinsonskych
symptomut v mladém véku
Jako prvni byla v roce 1997 popsana mutace alfa-synukleinového genu, ktera je dnes
nazyvana SNCA nebo spise PARK1
N¢ekolik recentné popsanych mutaci zptisobuje rozvoj parkinsonismu v pokrocilej$im
dospélém véku, ktery je fenotypicky prakticky identicky se ,,sporadickou‘ formou
Parkinsonovy nemoci, fada mutaci vSak zptisobuje manifestaci spise atypického
parkinsonského syndromu:

o Parkinsonovy nemoci s demenci (PDD)

o Progresivni supranuklearni paralyzy (PSP)

o Multisystémové atrofie (MSA)

o Parkinsonismu s pyramidovymi ptiznaky (PPS)

Koncept ,,sporadické* nebo ,,idiopatické* Parkinsonovy nemoc

Jako ,,sporadickou’ Parkinsonovu nemoc Ize patrné oznacit jakykoliv parkinsonsky
syndrom, manifestujici se tetradou ,.bradykineze, rigidita, tremor, posturalni
instabilita“
Ptisné literarné by diagnoza ,,sporadické* Parkinsonovy nemoci méla byt stanovena na
zékladé¢ tzv. United Kingdom Parkinson’s disease Brain Bank Criteria — 3 kroky ke
zjisténi diagndzy Parkinsonovy nemoci:

o Krok 1 - diagnoza PS = tetrada

o Krok 2 — vylucujici kritéria pro PS

o Krok 3 — podptirna prospektivni pozitivni kritéria Parkinsonovy nemoci
Posledni 2 kroky jsou plné nespecifickych, asto dnes jiz obsolentnich ptiznaka ¢i
anamnestickych dat

Diagnoza a diferencialni diagnoza

Klinické vySetieni

Diagnéza Parkinsonovy nemoci neni jednozna¢né diagnézou ,,per exclusionem®, je
vSak jednoznaéné diferencialni diagnostikou parkinsonského syndromu
Je tedy tfeba urcit, zda parkinsonsky syndrom neni klinickou manifestaci jiné poruchy
nez PN:

o Multisystémové atrofie (MSA)

o Progresivni supranuklearni paralyzy (PSP)

o Kortikobazalni degenerace (CBD)

o Frontotemporalni demence (FTD)

o Demence s Lewyho télisky (DLB)

o Huntingtonovy nemoci (HD)
Diikladné neurologické vySetfeni, 1 opakované, je pravdépodobné stale nejlepSim
klicem k diagn6ze parkinsonského syndromu
P11 klinickém vySetfeni by mél 1ékat nejprve zhodnotit celkovy habitus nemocného,
drzeni téla, deformity trupu, ptitomnost axialni dystonie apod
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Stejné tak by méla byt na zacatku vySetfeni hodnocena chiize, nejlépe v situaci, kdy
nemocny jeste nevi, ze je vySetfovan

o Napriklad apraxie chiize, typicka pro PSP, je mnohem napadnéjsi prave v této
situaci nez, je-li nemocny na zavér klinického vysetieni vyzvan, aby ,,se
prosel*

Dale si v§imame dyskinezi:
o Ties, myoklonus, chorea, koncetinova dystonie, vzacné hemibalismus
o Vysetiujici Iékar by si m¢l v§imat lateralizace
Samo klinické neurologické vysetieni pak probiha hodnocenim pfiznaki na
koncetinéach a trupu:

o Svalova sila, charakter svalového tonu a jeho piipadné poruchy (se zvlastnim
zietelem na pritomnost dystonie, spasticity), kvalitu proprioceptivnich a
elementarnich posturalnich reflexti

o Zménény charakter pyramidovych jevl

o Charakter dyskineze (staticka/intencni)

o Mozeckové ptiznaky (diadochokineze, ataxie)

Vysetfeni pfitomnosti mimovolni motoriky v oblasti oblic¢eje a krku
Zavérecnou Casti klinického vySetfeni je opét vysetieni stability, postury, a chlize

o Pull-test, testy stability v Bracht-Rombergovych postojich, bed-side testy,

Thomastv test, vySetfenim kvality pisma

Laboratorni vySeti‘eni séra a likvoru

I pfes intenzivné probihajici studie nebyl dosud nalezen biomarker, ktery by byl
jednoznaéné prikazny v diagnostice atypickych parkinsonskych syndromi

Mezi nadéjné kandidaty patii pfedevS§im a-synuklein, tau protein, lehky fetézec
neurofilament a amyloidovy prekurzorovy protein

Alfa- synuklein se podili na uvoliiovani neurotransmiterii ze synaptickych zakonceni
Tau protein je nezbytny pro spravnou funkci bunéénych mikrotubulti

Lehky fetézec neurofilament

Amyloidovy prekurzorovy protein (APP) je prekurzorem pro B-amyloid 1-42, ktery je
hlavni komponentou neuritickych plak u Alzheimerovy nemaoci

Neurofyziologicka vySetieni

Vysetfovaci metody uZivané v neurofyziologii se z hlediska diagnostiky atypickych
parkinsonskych syndromt fadi jednoznacné mezi metody pomocné, jejich vyznam
spociva hlavné ve sledovani dynamiky funk¢nich zmén nervoveé soustavy v Case

Zobrazovaci vySetieni

S ptihlédnutim k novéj$im morfologickym néalezim u parkinsonskych syndromti se
vySetfeni zobrazovacimi technikami (zejména rutinni MRI) nabizi jako vhodna
pomocna metoda v diferencialni diagnostice uvedenych klinickych syndromt
U PSP je patologicka topografie piece jen odlisna, kdy neurodegenerativni proces
postihuje predilekéné mezencefalon, subthalamus, pallidum, nucleus dentatus a
frontalni lalok

o Na konvenénim MRI (cMRI) v T1 a T2 vazenych obrazech a FLAIR sekvenci

je u PSP dobfe znamym rysem atrofie sttedniho mozku
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o Kombinace vyznamné atrofie stftedniho mezencefala s oplosténim jeho dorza s
relativné morfologicky zachovalym pontem = silueta stojiciho tu¢naka ¢i
ptiznak kolibiika

- U multisystémové atrofie se drobné abnormality v oblasti bazalnich ganglii a
mozkového kmene mohou objevit jiz v ¢asnych stadiich nemoci

o FDG-PET je metodou pro vysetieni pacientll s kontraindikaci k MRI, vysetieni
a jeho interpretace jsou zalozeny na prikazu hypometabolismu v putamen,
mozkovém kmeni a mozecku u MSA-P a hypometabolismu mozeckovych
hemisfér a pedunkuli u MSA-C

- U demence s Lewyho télisky jsou vysledky vysetieni za pomoci konvenénich
zobrazovacich metod vétSinou nespecifické s riiznymi projevy atrofie

o Naopak FDG-PET ukazuje rozsahly pokles FDG aktivity s poklesem
metabolismu v obou occipitalnich lalocich a parietooccipitalné

Lécba Parkinsonovy nemoci

- Obecné se vSak da fici, Ze se jedna o 1écbu symptomatickou
- L-DOPA (levodopa) je stale vnimana jako tzv. ,,zlaty standard* 1é¢by motorickych
ptiznaki Parkinsonovy nemoci, a to v pocate¢nim i pokrocilém stadiu
o L-DOPA - pftes stievo a HEB do striata = Pfeména na dopamin = pisobeni
na dopaminergnich receptorech jako nédhrada za endogenni dop.
o Vnimana jako efektivni a dostatecné bezpecna — jediny zadvaznéjsi nezadouci
ucinek povazovana ortostaza
- Agonisté dopaminu jsou heterogenni skupinou molekul, jejichZ spole¢nou vlastnosti je
afinita k dopaminovym receptorim v mozku
o Preparaty jsou podle chemicke struktury molekuly déleny do dvou skupin, na
ergolinové a non-ergolinové
o Ergoliny: Bromokriptin, Dihydroergokryptin, Lisurid, Pergolid
o Non-ergoliny: Pramipexol, Ropinirol, Apomorfin
o U vSech dopaminovych agonistl patii k postrannim uc¢inkiim obc¢asna denni
spavost a moznost nahlého usnuti, tzv. sleep attacks
- Inhibitory katechol-O-metyl-transferazy (COMT) jsou preparaty, které byly vyvijeny
se zamérem napodobit efekt dopa-dekarboxylazy a inhibitori monoaminooxidazy, a
zablokovat dalsi cestu metabolického rozkladu podané L-DOPA
- Preparaty lze pochopitelné podavat pouze v kombinaci s L-DOPA.
o Tolcapone — pfisné podminky podani
o Entacapone — inhibitor COMT pouze periferné
o Preparat, ktery kombinuje L-DOPA, dopa-dekarboxylazu a inhibitor je
indikovan u pacientt s jiz poc¢inajicimi fluktuacemi klinického stavu
- Z inhibitort monoaminooxidazy B jsou rutinn¢ pouzivany pouze selegilin a rasagilin,
oba dva jsou primarné urceny k 1é€bé pocatecniho stadia
- Dystonie — botulotoxin, BZD
- Myoklonus — clonazepam, levetiracetam

Parkinsonova nemoc s demenci (PDD)

- Prevalence demence u Parkinsonovy nemoci je 40 % vSech pacientl trpicich
Parkinsonovou nemoci
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- Mezi hlavni rizikové faktory patfi:
o Pokrocily vék
o Brzka manifestace zmatenosti nebo psychdzy navozenych podédvanim L-
DOPA
Pritomnost poruchy feci a dalsi axiadlni symptomatiky
Neptimétené t€zkd motorickd symptomatika
Nizké skore pii kognitivnich testech (zejména verbalni fluence)
Deprese
o Kouteni
- Jedna se zpocatku o postupné se rozvijejici dysexekutivni syndrom, kde hlavnimi
inicidlnimi pfiznaky jsou selektivni poruchy exekutivnich funkci
o Porucha formulace konceptt, feSeni problémd, neschopnost zpracovat a udrzet
informace
- Kromé dysexekutivniho syndromu jsou pfitomny dal$i charakteristické znaky pro
demenci u PDD:
o Fluktuujici porucha pozornosti
o Porucha paméti, vybavnosti, osobnosti, vizuospacidlni orientace
o Porucha verbalni fluence (slovni plynulosti) se zachovanymi ostatnimi
charakteristikami feci
o Zachovana rekognice, minimalni porucha praxe

o O O O

Klinicka diagnosticka kritéria Parkinsonovy nemoci s demenci
Souhrn priznaki

I.  Zékladni ptiznaky
o Syndrom demence s pozvolnym zac¢atkem a pomalou progresi, vyvijejici se
v kontextu existujici PN, diagnostikovany na zaklad¢ anamnézy, klinického a
psychologického vySetfeni a definovany jako:
= Porucha ve vice nez jedné kognitivni doméné
= Deficit je dostatecny, aby zptsobil poruchu béZznych dennich ¢innosti
Il.  Asociované klinické pfiznaky
o Kognitivni ptiznaky
= Porucha pozornosti
= Exekutivni dysfunkce (iniciace, planovani, formovani konceptl)
= Porucha vizuospacialni orientace véetné schopnosti percepce a
konstrukce
= Porucha paméti (spiSe porucha staropaméti neZ novopameti)
= Porucha feci jen v oblasti vybavovani slov a porozuméni slozitym

souvétim
o Behavioralni ptfiznaky
= Apatie

=  Zmény osobnosti a ndlady véetné deprese a iizkosti

= Halucinace, vétSinou vizualni a komplexni (osoby, zvifata...)
=  Bludy, vétSinou paranoidni

=  Nadmérné denni spavost

Demence s Lewyho télisky (DLB)
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Jedna se patrné o relativné ¢asté onemocnéni, tvrdi se, ze az 15-20 % pacientl
postizenych ve stafeckém véku demenci bylo postizeno DLB
o To by znamenalo, Ze DLB je patrné po AD druhou nejéastéjsi pti¢inou
demence v lidské populaci

Patologie onemocnéni

Patologicky je choroba charakterizovana difuzni mozkovou atrofii s difuznim nalezem
Lewyho télisek (LB, Lewy bodies), a to v mozkovém kmeni i v kortexu
Misty, kde jsou v mozku LB nachazena predilek¢né, jsou mozkovy kmen,
subkortikalni Sedd hmota, limbicky kortex (zejména cingulum) a neokortex
o Kortikdlni LB jsou n€kdy pon¢kud htite viditelna
V mozcich pacientli s DLB jsou n¢kdy nachazeny i zmény typické pro AD, jako jsou
depozita f-amyloidu a senilni plaky
Pro patologickou diagnézu DLB byla vypracovana diagnosticka kritéria, ktera jsou
uvedena zde:
o Nezbytna pro diagnézu DLB
= Lewyho téliska subkortikaln¢ i kortikalné
o Doprovazejici, ale nikoliv nezbytna pro diagnézu (tj. nékteré miize chybét,
nicméné nezbytna je pfitomnost alespon 2 z nich)
* Neuritické zmény Lewyho typu
= Plaky (vSech morfologickych typl)
* Neurofibrilarni klubka
» Ohrani¢eny neuronalni ubytek (zejména v mozkovém kmenu)

Klinicky obraz onemocnéni

Kognitivni porucha je dominantnim pfiznakem v drtivé vétSiné ptipadi
o Opakované epizody zmatenosti, které se postupné stavaji Castéjsimi a delSimi
o Typicky je jiz v pocatku onemocnéni ptitomna porucha pozornosti a
vizuospacialni dysfunkce = Dif. dg. pfi srovnavani s AD
= Pacienti s DLB ve srovnani s pacienty trpicimi AD lépe skoruji v
testech verbalni paméti a hilife v testech vizuospacialni orientace
Pomérné rychle progredujici typickd mentélni deteriorace (sniZeni inteligence) je

vvvvvv

o Progrese vede pomérné rychle ke globalni demenci, a to v ¢asovém horizontu
spiSe mésict nez let
o Nejcharakteristi¢t&j$im inicidlnim pfiznakem DLB byvé izolovana porucha
exekutivnich funkei nebo porucha verbalni fluence pro kategorie predmétt a
pismena
Rada prament uvadi (vedle napadnych vizualnich a sluchovych halucinaci) jako
typické psychiatrické piiznaky DLB i bludy nebo apatii a anxietu
o Tyto ptiznaky mohou byt dokonce prvnimi, které ptivedou nemocného k 1ékaii
Extrapyramidova nebo spiSe motoricka parkinsonskd symptomatika se manifestuje
prvnimi motorickymi piiznaky az béhem pribéhu onemocnéni
o Ze zvyklych ptiznaki je u pacientli s DLB nejcastéji nachdzena rigidita a
bradykineze, dysfonie a poruchy chtize (pomala, Sourava, malymi kricky)

90



- Porucha spanku je extrémné diillezitym ptiznakem pro diferencialni diagnézu
neurodegenerativnich onemocnéni

- Autonomni porucha u DLB je reprezentovana nejcastéji ortostatickou hypotenzi s
hypersenzitivitou karotického sinu

o Projevuje se pocity nejistoty v prostoru, ,,stavy na omdleni®, presynkopami
nebo piimo synkopami s padem, samotnymi pady bez ztraty védomi

- Pokud srovname DLB s nejcastéjsi neurodegenerativni demenci, AD, je progrese DLB

rychlejsi a délka preziti (od stanoveni diagnézy k exitu) je u DLB kratsi

Diagnoza a diferencialni diagnéza

- Pfi snaze o rozliSeni jednotlivych fenotypti LBD je z diferencialné diagnostického
hlediska nutno zduraznit vzajemny vztah parkinsonské symptomatiky a demence
o Arbitrarné bylo stanoveno, ze pokud se demence objevi do 12 mésict po
manifestaci parkinsonské symptomatologie, je nutno pomyslet spise na DLB
nez na PDD
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29. Atypicky parkinsonismus (obecné charakteristiky, klinické
jednotky, hlavni patologické nalezy, klinicky obraz,
diagnostika a 1é¢ba)

- Parkinsonsky syndrom rozdélujeme nasledujicim zptisobem:
o Neurodegenerativni
= Nemoc s Lewyho télisky a jeji spektrum
e Idiopaticka (sporadickd) a familiarni Parkinsonova nemoc
e Parkinsonova nemoc s demenci (PDD)
e Demence s Lewyho télisky (DLB)
=  Atypicky parkinsonismus
e Multisystémov4 atrofie (MSA)
e Progresivni supranuklearni paralyza (PSP)
e Kortikobazalni degenerace (CBD)
o Sekundérni
= Polékovy parkinsonismus
= Toxicky parkinsonismus
= Vaskularni parkinsonismus
= Parkinsonismus pii Wilsonové chorobé

Multisystémova atrofie (MSA)

- Jde o neurodegenerativni onemocnéni, manifestujici se n€kolika pomérné typickymi
fenotypy:
o Striatonigralni degenerace
o Olivopontocerebelarni atrofie
o ldiopaticka ortostaticka hypotenze — postizeni centralni autonomni oblasti
- Podle toho, ktera symptomatika dominuje, jsou rozliSovany:
o MSA-P — dominujici parkinsonska symptomatika
o MSA-C — dominujici mozeckova symptomatika

Vyskyt a dédi¢nost

- MSA je dosud povazovana za sporadické onemocnéni, ptestoze existuje nepochybné i
ve familiarni varianté
o Byly popsany rodiny s autosomaln¢ dominantné i recesivné dédénym
onemocnénim fenotypu MSA

Patologie nemoci

- MSA je fazena k alfa-synukleinopatiim (spolu s Parkinsonovou nemoci a demenci
s Lewyho télisky)
- Makroskopicky jevi mozkové struktury pacienti zemielych v pokrocilém stadiu
nemoci zietelné zmeény:
o Atrofie kmene
o Ztrata pigmentu v oblasti putamen a substantia nigra
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o Atrofie mozecku s vyraznéjSim ryhovanim

o Celkové niz$i hmotnost mozeckovych a kmenovych struktur
Typické je postizeni Onufova jadra v sakralni mise (v segmentech S2-S4),
zodpovédné za klinickou poruchu sfinkterii
Typickym rysem MSA je ndlez a-synuklein pozitivnich oligodendroglidlnich
cytoplazmatickych inkluzi

Klinicka manifestace a pribéh

vvvvvv

autonomni dysfunkce doprovéazené ptiznaky postizeni dalSich systémi CNS:
extrapyramidového, cerebelarniho a i pyramidového

Obvyklym prvnim piiznakem byva néktery z ptiznaki motorickych, vétSinou
parkinsonsky nebo mozeckovy

Z parkinsonskych motorickych ptiznakl nejcastéji vidame hypokinézu nebo rigiditu
Dominujicim ptiznakem pokrocilého stadia nemoci byva porucha chiize

K projevim dystonie u MSA patii dale torticollis nebo anterocollis a dystonie, vcetné
raritné popsaného typu napodobujiciho ,,risus sardonicus*

Dutlezitym ptiznakem muze byt i porucha spanku v REM f4zi, porucha mikce
Kognitivné zlstava vétsina pacientt, kteti onemocni MSA, dlouhou dobu zcela
intaktni

Diagndza a diferencialni diagnoza

Potize mohou ¢init spiSe extrémni manifestace jednotlivych fenotypt, kdy se MSA-P
blizi svym klinickym obrazem idiopatické Parkinsonové nemoci a MSA-C
hereditarnim spinocerebeldrnim atrofiim
Pon¢kud slozitéjsi je situace u MSA s dominantni autonomni poruchou
o Obecné se jako marker pfitomnosti autonomni dysfunkce uziva pfitomnost
ortostatické hypotenze, pro jejiz charakteristiku je pouzivan bed-side test podle

Thomase (pacient lezi ve vodorovné poloze a je méfen TK a pulsova frekvence, po pétiminutovém
leZeni se pacient postavi a jsou ihned zméteny tytéZ hodnoty vstoje, pfi¢emz za projev ortostatické
hypotenze je povazovan pokles systolického tlaku o 30 torr a diastolického o 15 torr spolu se vzestupem
tepové frekvence o 15/min)

U MSA-P v poc¢ate¢nim stadiu je to nepochybné predevsim idiopaticka Parkinsonova
nemoc
o Kognitivné zlstavaji pacienti trpici MSA prakticky intaktni, takze odliSeni od
téch forem parkinsonismu, které maji jako soucast klinického obrazu demenci,
by nem¢lo byt pfili§ obtizné
U MSA-C fenotypu formy je nutno zvazovat piedev§im hereditarni spinocerebelarni
ataxii (SCA)

Paraklinicka diagnosticka vySetieni

MozZnosti pomocnych vySetieni pii ovéfovani diagnozy MSA jsou bohuZel omezené
Ze zobrazovacich vySetfeni maji urCity vyznam pii ovéfovani diagn6zy MSA pouze
MR mozku a SPECT
MR mozku — v T2

o Atrofie putamen, sttedniho mozeckové pedunkulu, pontu a/nebo mozecku

o Hot cross bun signv T2
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Lécba a prognoza

Lécba MSA je bohuzel malo u€inné a jen symptomaticka
U pacientti postizenych MSA-P fenotypem maji dopaminergni preparaty jen omezeny
a kratkodoby efekt, u MSA-C byvaji zcela bez efektu

Progresivni supranuklearni paralyza (PSP)

Vyskyt a dédi¢nost

Vyskyt PSP v populaci pacientt trpicich parkinsonismem je odhadovan mezi 7-12 %
Choroba se pon¢kud vice Casto vyskytuje u muzii

Patologie nemoci

MA je u PSP typicky nachazena:
o Atrofie mezencefala a pontinniho tegmenta + frontalni lalok
o Dyskolorace v oblasti substantia nigra
PSP je typickou tauopatii — patologickému obrazu dominuji neurofibrilarni klubka
(NFT) v mozkové tkani
o Podobné NFT u AD a CBD
NEFT jsou jako klicovy patologicky diagnosticky element vytvafeny z abnormalnich
bilkovinnych formaci — tau-proteinti, jejichz mikrostruktura je pro PSP typicka
o Hyperfosforylovany tauoprotein
Neurochemicky je PSP charakterizovana pfedev$im vyznamnym snizenim hladin
dopaminu a kyseliny homovanilmandlové (metabolitu dopaminu)
Avsak krom¢ zminéné presynaptické 1éze nigrostriatalniho dopaminergniho systému
je u PSP patrna i 1éze postsynapticka
o Znamena to, Ze u PSP dochézi k zdvaznému postizeni postsynaptickych
dopaminergnich receptorti obou tiid (D1-like i D2-like) v oblasti striata, coz
zpiisobuje resistenci PSP na 1é¢bu dopaminergnimi preparaty a levodopou

Klinicky obraz nemoci

Historicky byla PSP charakterizovana jako nemoc manifestujici se parkinsonskym
syndromem s pfevahou axialni rigidity, posturalni instabilitou s ¢astymi pady,
okohybnymi poruchami, kognitivnim deficitem a demenci
V roce 2009 publikovali Williams a Lees zasadni text, ktery nové zavedl chapani PSP
jako tauopatie, kterd se miize manifestovat pod obrazem nékolika odlisnych fenotypt,
které vSak vSechny byly oznaceny jako pro PSP typické:

o Richardsontv syndrom (Richardson’s syndrome)

o PSP-P (PSP — parkinsonism) a dalsi

Richardsoniv syndrom

Je charakteristicky akcentovanou rigiditou, bradykinesou a hypokinezou axidalniho
svalstva a téméet uplnou absenci rigidity a bradykineze koncetin a tfesu
parkinsonského charakteru

Posturalni instabilita patii k velmi dilezitym symptomim PSP — typicka vravorava
chiize ,,opilého ndmoinika*

Pro PSP jsou charakteristické i okohybné poruchy:
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o Nejtypictéjsi okohybnou poruchou u PSP je supranuklearni porucha

vertikdlniho pohledu smérem dolii nebo vzhiru (Parinaudtiv syndrom)

o Krom¢ toho je pro pacienta s PSP charakteristicka retrakce hornich vicek
Bulbarni priznaky, které se mohou objevit v prib&hu progrese nemoci, zahrnuji
mumlavy, chréivy charakter feci, dany dysartrii a dysfonii; pfitomna byva i dysfagie
Kognitivni deficit u PSP je dalSim charakteristickym znakem choroby

o Po dobu 2-3 let od prvnich ptiznak je u pacienti patrny skute¢né pouze

kognitivni deficit, nikoliv rozsahla demence

o Patognomickym ptiznakem je tzv. ptiznak tleskdni, kdy pacient poté, co je

vyzvan, aby zatleskal, zapocne tuto ¢innost a ukon¢i ji az na pokyn
vysettujiciho (n€kdy i po docela dost dlouhé dobg¢)

PSP — P (PSP-parkinsonismus)

U pftiblizné 10-15 % pacientt trpicich PSP se nemoc manifestuje fenotypem
pfipominajicim Parkinsonovu nemoc, a to véetn¢ bradykineze a rigidity koncetin,
klidového tfesu a dobie patrné pozitivni odpovéedi téchto ptiznaki na podani L-DOPA
Zaroven u téchto pacientll nejsou pritomny piiznaky typické pro klasickou formu PSP,
(okohybné poruchy, charakteristicka posturalni instabilita s pady a pfiznaky bulbérni)

Paraklinicka vySetfeni a jejich role v diagnoze PSP

Z neurofyziologickych vySetieni je patrné nejvyznamnéjsi elektrookulografie
o Udava se, ze kvalitné provedené elektrookulografické vysetteni je schopno
diagnostikovat pacienty jiz v inicialnich stadiich nemoci
Praveé u pacientd s PSP, u kterych je zpomaleni pohybu spojeno se zpomalenim
Zpracovani informace, ma velky vyznam vySetieni kognitivnich evokovanych
potencialu
Ze zobrazovacich vysetieni se v diagndze PSP uplatiuji CT, MRI, SPECT i PET
o Zietelna atrofie mezencefala a v oblasti tieti komory rezultujici v jeji zvétSeni
o Pii vySeteni 123-IMP SPECT je u pacientd patrny hypometabolismus v
oblasti frontalniho kortexu a striata oboustranné
Jedinym vySetfenim, které mize in vivo diagnozu prokazat, je mozkova biopsie

Klinicka diagnosticka kritéria PSP

Postupné progredujici onemocnéni

Zacatek ve veéku 40 a vice let

Obrna vertikalniho konjugovaného pohledu

Zpomalené vertikalni sakady a vyznamna posturalni instabilita s pAdy béhem prvniho
roku priabéhu nemoci

Lécba PSP

V soucasné dobé¢ existuje pouze malo u€inna paliativni 1écba choroby

Pfesto ze je znamo, Ze u pacientli s PSP je odpoveéd na levodopu pouze docasna a
mizejici, je prakticky vSem pacientiim podavéana

Symptomaticky jsou v 1é¢bé jednotlivych symptomu PSP uzivana oftalmologika (ve
snaze zabranit tzv. syndromu suchého oka), botulotoxin, antidepresiva, ataraktika
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Kortikobazalni degenerace

Soucasny koncept kortikobazalnich poruch totiz zavadi dva terminy:
o Kortikobazélni syndrom (CBS) je oznaceni pro komplex symptom, které
ukazuji na postizeni kortexu a subkortikalni Sedi jedné hemisféry
o Kortikobazalni degenerace (CBD) je potom jedna z moznych ptic¢in
manifestace kortikobazalniho syndromu
Z Kklinicko-patologického hlediska se jedna o sporadické onemocnéni, které je
typickou tauopatii, kdy je v kortexu, subkortexu i glidlnich bunikdch nachézena
akumulace mikrotubularnich tau proteinti
Dulezité je, ze tyto zmény jsou patrné pouze ve strukturdch jedné hemisféry
CBS je povazovana za sporadické onemocnéni

Patologie CBD

Patologicky nalez je pro CBD charakteristicky:
o Kortikalni degenerativni proces, ktery ptisobi jednostrannou kortikalni atrofii
o Neuronalnim tibytkem spolu s neuronalni achromazii (barvosleposti) a gliézou
v oblasti pars compacta substantia nigra
Typické je, ze postizené bunky v této oblasti obsahuji intraneuronalni inkluze tau-
proteinu, vétsinou fibrilarniho charakteru
Makroskopicky je na mozku nachazena jednostranna kortikalni atrofie, ktera je
typicky lokalizovana na strané kontralateralni klinické symptomatologii
o Stejné tak je v oblasti prislusné hemisféry patrno zvétSeni postranni komory
Mikroskopické zkoumani odhalilo vyznamny neuronalni ubytek v postizené kortikalni
oblasti, spolu s vymizenim normdlnich kortikalnich vrstev a zna¢nou fibrilarni gliézou
o Pfezivajici neurony a astrocyty obsahuji depozita tau-protein

Klinicky obraz nemoci

Zacatek klinickych ptiznaki je popisovan nejcastéji ve veéku vysSim nez 50 let
Vsechny fenotypy CBD se vyznacuji unikatni kombinaci unilateralniho
parkinsonského syndromu (bez klidového tiesu) s nejvice vyjadienou hypokinezou a
rigiditou spolu s ptiznaky poruchy kortikdlnich funkci z hemisféry kontralateralni ke
strané parkinsonské symptomatologie
Spole¢né s poruchou svalového tonu je na postizené koncetin€ pfitomna i apraxie
o Zpocatku se projevuje neobratnosti koncetiny, postupnd progrese pak méni
tyto ptiznaky do obrazu plné vyvinuté ideomotorické apraxie, kdy pacient neni
schopen ani spontanniho pohybu ani pohybu podle pokynu
Jako kortikalni symptomatika se u pacient s CBD mohou vyskytnout tyto poruchy:
o ,Alien hand* nebo ,,alien limb* je ptiznak, kdy pacienti o své takto postizené
koncetiné hovoii jako o ,,cizi, pfi bliz§im vySetfeni je patrné, Ze vSechny
pohyby, které postizend koncetina vykonava, jsou spontanni, a jsou prakticky
neovlivnitelné jakymkoliv duSevnim Usilim pacienta
o Zrcadlové pohyby (,,mirror movements*) se manifestuji jako mimovolni
pohyb, ktery vykonava koncetina na opacné stran¢ téla nez koncetina
vySettovana, kterd provadi pohyby spontanni nebo na pokyny vysetiujiciho
o Porucha citivosti, fatické poruchy spolu s dal§imi poruchami symbolickych
funkeci (alexie, agrafie, agramatismus, amusie...)
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o Ttes je mozno oznalit za pomérn¢ bézny piiznak CBD
= Je zasadné odlisny od klidového parkinsonského tiesu — kortikalni ties
je vétsinou posturalni a akéni, pohybem se akcentuje, naopak jej
uvedeni koncetiny do klidu mirni
o Okulomotoricka apraxie je porucha iniciace sakad, ptfi¢emz rychlost a
amplituda sakad jsou zachovany

Paraklinicka a laboratorni diagnostika

- Zasadni vyznam maji vySetieni zobrazovaci, ktera (zejména MRI) mohou prokazat
zfetelnou jednostrannou kortikalni atrofii spolu s jednostrannym zvétSenim postranni
komory

o SPECT a PET za pomoci odpovidajicich ligand prokézi jednostranné postizeni
kortikalniho metabolismu, stejné tak PET vySetieni za pouziti 18 - fluorodopy
muze prokéazat unilateralni poruchu v oblasti nigrostriatalnich projekci

- Vyznam neurofyziologickych vySetieni je omezeny

- Vysledky vsech rutinnich laboratornich testit biochemickych a imunologickych
parametrt krevniho séra a krevnich elementt byvaji u pacienti s CBD zcela normalni

Terapie

- Lécba CBD je zalezitost spiSe neradostna — levodopa naopak vétSinou provokuje
rozvoj tézkého a rezistentniho dyskinetického syndromu, dopaminergni agonisté jsou
zcela bez efektu

- Vétsina léCebné péce u pacientid s CBD musi byt tedy smétovana spise do oblasti
osetfovatelské, kdy I1ze promyslenymi opatienimi alesponi zpiijemnit neradostné
obdobi pacientova Zivota
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30. Frontotemporalni demence (obecna charakteristika,
klinické varianty, diagnostika, 1écba)

- Frontotemporalni demence (FTD) je neurodegenerativni onemocnéni charakterizované
progredujici atrofii frontalnich a/nebo temporalnich laloka

- Jedna se o heterogenni klinicky syndrom zahrnujici:

o Behavioralni variantu FTD (bvFTD)
o Primarni progresivni afazii (PPA)

- Klinicky jsou frontotemporalni demence charakterizovany behaviordlnimi zménami,
poruchami exekutivnich funkci a feci, které mohou byt jiz v casném prubéhu
onemocnéni doprovazeny ptiznaky onemocnéni motoneuronu ¢i parkinsonismem

o Klinicky syndrom, charakterizovany progredujici afazii, apraxii a
behaviordlnimi zménami spojenymi s atrofii frontalnich a temporalnich laloki

- Kazdy ze syndromt FTD je charakterizovan specifickym nalezem atrofie pii
zobrazeni mozku

Epidemiologie

- FTD predstavuje tieti nejcastéjsi pri¢inu neurodegenerativnich demenci po
Alzheimerové nemoci a demenci s Lewyho télisky

Patologické aspekty frontotemporalnich demenci

- Zakladni histopatologicky obraz FTD je oznac¢ovan jako frontotemporalni lobarni
degenerace (FTLD)
- FTLD je charakterizovana selektivni atrofii frontalniho a temporalniho kortexu,
S ubytkem neuront, gliézou a spongidézou povrchovych vrstev
- Termin Pickova nemoc je vyhrazen pouze pro ty ptipady FTLD, u nichz se zobrazi
intraneuronalni argyrofilni inkluze, tzv. Pickova téliska
- FTLD-tau je nejcastéjsi variantou FTLD
o Inkluze, které lze nalézt v ramci FTLD-tau, zahrnuji Pickova téliska
lokalizované ve frontadlnim a temporalnim kortexu, v hipokampu a
subkortikalnich jadrech

Genetické aspekty frontotemporalnich demenci

- Pozitivni rodinnou anamnézu Ize nalézt u 30-50 % pacientt s bvFTD
- Z genetického hlediska je FTLD také zna¢n¢ heterogenni jednotkou; pomérné
recentné bylo popsano nékolik mutaci

Klinicky obraz frontotemporalnich demenci

- Obecné jsou v klinickych obrazech FTD pfitomny vyznamné rozdily v zavislosti na
pravostranném nebo levostranném postiZeni:
o Dominujici pravostranna atrofie — emoc¢né odtaziti, ¢asto maji naruseny
rodinné vztahy a trpi poruchami chovéni
o Dominujici levostranné postizeni — poruchy feci a jazyka
- bvFTD (behavioralni varianta) je nejcastéji se vyskytujicim syndromem v ramci FTD
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o Dominujicim klinickym znakem bvFTD jsou poruchy chovani
o Jelikoz ¢asné neurodegenerativni zmény postihuji pfedevsim limbicky systém,
patii k pocatecnim symptomiim zejména socialni disinhibice, snizena
motivace, apatie a ztradta empatie
Primarni progresivni afazie (PPA) je porucha feci a jazyka zahrnujici poruchu
schopnosti mluvit, ¢ist, psat a rozumét tomu, co jini fikaji
o Jde o ptiznaky asociované s ¢asnou atrofii temporalniho laloku
o Diagnostika PPA by méla byt provadéna v nékolika krocich:
= Nejprve by mél pacient splitovat zakladni charakteristiku PPA —
pfitomnost postizeni jazykovych funkci limitujicich jeho kazdodenni
zivotni aktivity
= Nasledné by mély byt posouzeny hlavni jazykové domény, které
zahrnuji tvorbu slov, opakovani, porozuméni vyznamu slov, ¢teni...
= Nakonec by m¢la byt na zaklad¢ specifickych feCovych a jazykovych
projevu charakteristickych pro jednotlivé subtypy urcena klinické
varianta PPA
Atypicky parkinsonismus u frontotemporalnich demenci
o Behavioralni poruchy 1 poruchy feci jsou u FTD pomérné ¢asto doprovazeny
motorickou symptomatikou, zejména parkinsonismem a/nebo piiznaky
postizeni horniho a dolniho motoneuronu
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31. Huntingtonova nemoc a choreaticka onemocnéni

(etiopatogeneze, klinické obrazy, diagnostika a 1écba)

Chorea

Choreatické dyskineze jsou mimovolni, kontinuélni, nepravidelné pohyby rtiznych
casti téla vétsinou s akralni prevahou

Pohyby byvaji kratké a rychlé, ptichazi chaoticky a jsou nereprodukovatelné

Vznika dasledkem postizeni striata

Za variantu chorey povazujeme balismus, charakterizovany prudkymi pohyby vétsiho
rozsahu vychazejicimi z proximalnich segmentii koncetin

Huntingtonova nemoc

Huntingtonova nemoc (HN) je neurodegenerativni onemocnéni charakterizované
nasledujici triddou:

o Motorické ptiznaky

o Kognitivni deficit progredujici az do obrazu demence

o Psychiatrické/behavioralni piiznaky

Etiopatogeneze

Podstatou onemocnéni je zmnozeni trinukleotidu CAG na 5" konci genu kédujicim
protein huntingtin

o Gen je lokalizovan na kratkém raménku 4. chromozomu
Procesem translace je podle CAG trinukleotidl vytvarena polyglutaminova doména
v proteinu huntingtinu

o Tato je u zdravych lidi normalné tvofena 11-34 glutaminovymi zbytky, u

pacient s HCH je jich vice nez 36

S naristajici délkou polyglutaminové domény dochazi ke zménam vlastnosti proteinu,
vznika tzv. struktura skladaného listu
Degradaci proteinu se pak tvoii stabilni oligomery, které se akumuluji v neuronech a
vytvaii nerozpustné intranuklearni inkluze

Patofyziologie

V ¢asnych fazich nemoci dochazi k ibytku GABA ve striatu, ktery je zapojen do
nepiimé motorické drahy bazalnich ganglii

o Disledkem je rozvoj choreatickych mimovolnich pohybi
S dalsi progresi dochazi k ubytku i neuronii obsahujicich GABA a substanci P,
zapojenych do pfimé motorické drahy

o Dusledkem je pak utlumeni az Giplné vymizeni chorey, rozvoj dystonie a

pozdé&ji parkinsonského syndromu

Naruseni striata vede u HN vede K rozvoji psychiatrickych a kognitivnich poruch

Néco malo ke genetice

AD onemocnéni s uplnou penetraci u jedinct, ktefi maji v genu pro huntingtin 40 a
vice CAG repetic a netiplnou penetraci u jedincii s 36-39 CAG repeticemi
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Nositelé 27-35 repetic sami neonemocni, nicméné hrozi riziko expanze trinukleotidi
do patologickych hodnot v dalsi generaci pfi paternalnim pienosu

Klinicky obraz

vvvvvv

priznakt je pocet CAG repetic
o S vetSim mnoZstvim repetic je nastup priznaki casnéjsi
Podle véku néstupu prvnich ptiznaki rozliSujeme 3 formy onemocnéni:
o Klasicka
o Juvenilni
o Pozdni (tzv. ,late onset)
U klasické formy (90 %) se prvni ptiznaky se objevuji nejcastéji mezi 35. - 50. rokem
a objevuji se ptiznaky motorické, psychiatrické i behavioralni
o Typickym motorickym piiznakem je chorea, ktera se objevuje jiz v ¢asnych
fazich onemocnéni
= Chorea je generalizovand, postihuje hlavu, krk, trup i koncetiny
= V pribéhu let se nejprve zesiluje, po n€kolika letech ale zacne slabnout,
Vv pokrocilé fazi nemoci dominuje dystonie, nasledn¢ rigidita a akineze
o Dalsim z motorickych ptfiznakt je naruseni volni hybnosti zpisobujici
nesikovnost a poruchu koordinace pohybu, coz spolu s choreou vede
k selhavani v béznych dennich aktivitach
Typickym psychiatrickym projevem HN jsou zmény osobnosti
o Apatie, nedostatek z4jmu, typicka je také zvySena iritabilita, agresivita
o V Casnych stadiich nemoci dominuji izolované kognitivni deficity, pfedev§im
poruchy exekutivnich funkci, pozornosti, uceni, vizuospacidlnich funkci a
zpomaleni psychomotorického tempa
= S progresi onemocnéni dochdzi k rozvoji demence, kterd je
subkortikalniho typu
Juvenilni forma neboli primérni Westphalova varianta (5 %) dosahuje prvnich
pfiznakli onemocnéni jiz pted 20. rokem v&ku
o Typické jsou poruchy chovani a poruchy intelektu, spolu s motorickymi
ptiznaky zpiisobuje nezvladani Skolnich/pracovnich povinnosti
o Motorické symptomy piedstavuje hypokineza, rigidita a dystonie, rychle
progredujici porucha stability a chiize
o Choreatické dyskineze, typické pro klasickou formu, se u juvenilni formy
nevyskytuji vitbec
U pozdni (tzv. ,late onset™) formy (5 %) se prvni ptiznaky objevuji po 60. roce véku
o Tato forma onemocnéni se ve vétSin€ pfipadi manifestuje motorickymi
ptiznaky
o Kognitivni deficit je na pocatku popisovan jen asi u tietiny pacientli
o U pozdni formy HN muize byt problém s diagnostikou:
= Pokud neni prvnim pfiznakem chorea, pak se na HN ¢asto nemysli
= Sami pacienti ¢asto povazuji poruchu paméti a naruseni motorickych
funkci za ptirozeny projev starnuti a nevyhledaji 1ékare

Diagnostika
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- Pomocné vySetfovaci metody by mély byt provedeny jesté pied vlastnim genetickym
testovanim k vylouceni jiného onemocnéni manifestujiciho se obdobnymi ptfiznaky
jako HN

- MR mozku — typickym nalezem u HN je atrofie striata

- Psychologické vySetfeni — v poc¢inajicich fazich onemocnéni je kognitivni deficit Casto
zji$tén az podrobnym neuropsychologickym vySetfenim

o Diagnosticky test
= U pacientt s pfiznaky k potvrzeni/vylouceni diagnozy.
o Prediktivni/presymptomaticky test
= U osob v riziku HN, tedy u pfibuznych pacientti
o Prenatalni test
=  Testovani z provedené amniocentézy nebo biopsie choriovych klki u
téhotné Zeny trpici HN
o Preimplantacni test
= Viazan na metodu umélého oplodnéni
= (Cilem je implantovat pouze embrya, u kterych byla vylouc¢ena
pritomnost mutace pro HN

Terapie

- Lécba HN je pouze symptomaticka
- Choreu tlumime antipsychotiky (neuroleptiky), které blokuji postsynaptické
dopaminové receptory ve striatu
o Vyhodou té€chto 1€kt je 1 ovlivnéni iritability, agresivity a psychotickych
ptiznaki, nevyhodou je mozZné prohloubeni apatie
o Nejcastéji se uziva tiaprid nebo risperidon
o Choreatické dyskineze mlZe tlumit i klonazepam
- Psychiatrické projevy — ke zklidnéni agresivity a iritability vyuzivame v akutnich
ptfipadech benzodiazepiny, poté nasazujeme atypicka neuroleptika

Chorea minor Sydenhami

- Sydenhamova chorea je komplikaci nakazy f-hemolytickym streptokokem skupiny A
- Je neurologickym ptiznakem revmatické horeCky
- Jedna se o celosvétove nejéastéjsi autoimunitni choreu viibec, etiologicky se
predpoklada zkiizena tvorba protilatek proti neurontim striata
- Prvnimi ptiznaky jsou drobné mimovolni rychlé pohyby pfedevsim v obliceji a na
hornich koncetinach, postupné se rozviji generalizovana chorea
- Soucasn¢ je pritomna dysartrie, celkova hypotonie svalstva, n¢kdy 1 epileptické
zachvaty
- Typicky je vyskyt neuropsychiatrickych symptomu (obsedantné-kompulzivni chovani,
zmeny osobnosti, podrazdénost nebo apatie, nesoustiedénost, izkost)
-V 1é¢be se doporucuje penicilin, symptomaticka 1écba
o Kovlivnéni dyskinez se doporucuje valproat nebo karbamazemin
o U perzistujici chorey nereagujici na symptomatickou 1é€bu lze zahdjit
imunomodulac¢ni 1écbu kortikoidy

Chorea v téhotenstvi
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Chorea v téhotenstvi muze byt dvojiho typu:
o Chorea in graviditate
=V prvnim trimestru t€hotenstvi a jde pouze o casovou koincidenci
téhotenstvi a Sydenhamovy chorey
o Chorea gravidarum
= Po 1. trimetru (vétSinou ve 3. trimestru), patofyziologicky se
predpoklada senzitizace dopaminovych receptorit hormonalnimi vlivy
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32. Amyotroficka lateralni skleroza (etiopatogeneze, klinicky
obraz, diagnostika, diferencialni diagnostika a 1é¢ba)

- ALS radime do skupiny progresivnich neurodegenerativnich onemocnéni, které jsou
charakteristické postizenim motorického systému
o Do této skupiny fadime je$té spinalni muskularni atrofii (SMA)
- Amyotroficka lateralni skler6za (ALS) je nejcastejsi formou onemocnéni
motoneuronu, charakterizovana degeneraci horniho i dolniho motoneuronu
- Hlavni neuropatologické zmény zahrnuji:
o Ztratu motoneurond v piednich rozich misnich a mozkovém kmeni
o Degeneraci kortikospinalniho traktu
o Ztratu pyramidovych neuront primarniho motorického kortexu
- Spolecnym rysem s ostatnimi neurodegeneracemi je hromadéni proteinovych agregatii
v degenerovanych neuronech a glii
- U vétsiny pacientd s ALS byl prokazan jaderny RNA-protein TDP-43

Epidemiologie

- Onemocnéni je Cast&jsi u muzt mezi 65-70 lety
- 85-90 % je sporadickych forem, 10-15 % je familiarnich forem

Patofyziologie

- Naneurodegeneraci se mohou podilet specifické rysy motoneuront (postmitotické
buniky neschopné se délit a ubyvajici s v€kem)

- Patfi mezi nejvétsi buniky nervového systému, a maji proto znacné energetické naroky
na vysoky obsah proteinu v neurofilamentech, jejichz relativni nadbytek zvySuje
zranitelnost téchto bunék

-V patogenezi ALS je zapojena i1 glutamatem indukovéna excitotoxicita

o Glutamat je hlavni excita¢ni neurotransmiter v CNS s vazbou na NMDA a
AMPA receptory na postsynaptické membrané

o Defekt v metabolismu, transportu nebo uchovavani glutamatu ma
excitotoxicky U€inek na neurony

o Nadmérna aktivace téchto receptorti glutamatem vede k vysoké koncentraci
glutamatu = prolongovana depolarizace membrany neuronu, zvyseni
koncentrace Ca, poruchu homeostazy s aktivaci lytickych enzymt, produkci
volnych radikalti a bunéénou smrt

- Buiky jako astrocyty a mikroglie mohou také pfispét k degeneraci cestou sekrece
neurotoxickych medidtori a modulaci exprese glutamatovych receptorii

- U vétsiny pacientil byl jako hlavni komponenta cytoplasmatickych proteinovych
agregatl rozpoznan TDP-43

Klinické fenotypy a prubéh ALS

- ALS se dnes povazuje za velmi variabilni onemocnéni a v soucasnosti rozlisujeme 8
fenotypt
o Spindlni fenotyp
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= Pocatek ptiznakli na koncetinach a s kombinaci postizeni horniho a
dolniho motoneuronu — nejcastejsi (70 %)
o Bulbarni fenotyp
= Pocatek ptiznakli v bulbarni oblasti manifestujici se poruchou feci a
polykani a k rozvoji koncetinové symptomatiky dochazi az pozd¢ji
Vv pribéhu onemocnéni — 25 %
o Progresivni svalova atrofie s Cistym postizenim dolniho motoneuronu
o Primarni lateralni skler6za s €istym postizenim horniho motoneuronu
o Adalsi...
- ALS ma nejcastéji fokalni zacatek, s prevahou postizeni distalnich svald, pacienti si
stéZuji na neobratnost, obtize pii zapinani knoflikd, odemykani dveti, Siti
- Na dolnich koncetinach je prvnim ptiznakem ¢asto tzv. ,,padava* noha (neschopnost
zvednout nohu)
- S postupnou atorfizaci svalstva a svalovou slabosti se v nich objevuji fascikulace
- Mezi bulbarni ptiznaky patii dysfagie, dysartrie, atrofie a fascikulace jazyka
- Postizeni respira¢nich svalti vede k hypoventilaci a hyperkapnii a ¢asnym rannim
bolestem hlavy, a postupné k respira¢nimu selhani, které je také pti¢inou smrti
pacientti s ALS
- PostiZzeni dolniho motoneuronu zahrnuje fascikulace, svalové atrofie, v bulbarni
oblasti atrofie svalt jazyka, fascikulace, slabost patra, nasolalii a chrapot
- Doba preZiti od stanoveni diagndzy je piiblizné v 50 % do 30 mésici

Diagnostika

- Diagnosticka kritéria:

o Pozitivni — 1éze periferniho i centralniho motoneuronu a progrese v ¢ase

o Negativni — chybi sfinkterové poruchy, poruchy o¢nich pohybil a vyznamné;si
kognitivni deficit

- Pomocné vySetfovaci metody:

o Pfi EMG nachazime normaélni senzitivni akéni potencidly, motorické vedeni je
zpocatku v normé, pozd¢ji vykazuje znamky axondlni ztraty, v jehlové EMG je
typicka pfitomnost denervacnich a reinervacnich projevi (fibrilace,
fascikulace, pozitivni ostré viny) v téchto mistech:

= Mozkovy kmen (svaly jazyka, m. masseter)

= Oblast hrudni michy (paraspinalni a bfis$ni svaly)

= Oblast kréni

= Oblast lumbosakralni

o Hlavni vyznam MRI zobrazovacich metod spociva ve vylouceni jiné patologie.

= Na MRI jsou popisovany T1 hyperintensity v anterolateralni ¢asti kréni
michy a intrakranialn€ u pacientli s predominantnim postiZzenim
horniho motoneuronu

o V dobg, kdy pacienti splituji El Escorial kritéria, jsou €asto jiz v pokrocilém
stadiu nemoci, a proto se soucasny vyzkum zamétuje na hleddni biomarkerti v
likvoru, které by pomohly stanovit diagnozu jiz v €asnych stadiich

= 'V této souvislosti se nejcasteji vysettuje vyskyt neurofilament v
likvoru, zejména tézké fetézce, které jsou u pacientii s ALS zvySené

Lécba
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Farmakologicka — riluzol
o Benzothiazolovy derivat, inhibujici uvolfiovani glutamatu na presynaptickych
nervovych zakoncenich
Symptomaticka:
o Velmi dulezité je udrzeni dostatecné vyzivy
o Pfi progresi bulbarnich potizi s nemoznosti polykani se zavadi nazogastricka
sonda nebo perkutanni gastrostomie
o S progresi dechovych obtizi je mozné zazadat o doméaci pretlakovou plicni
ventilaci, v terminalnim stadiu je jiz vSak nutné znat predchozi pfani
nemocného, ktery ma pravo odmitnout dechovou podporu

Nonmotorické priznaky ALS:

Amyotroficka lateralni skler6za byla dlouho povazovana za neurodegenerativni
onemocnéni postihujici pouze motorické neurony, dnes je vSak ziejmé, ze mohou byt
poskozeny i dal$i systémy, a ALS se tak stava multisystémovym onemocnénim
Casto se setkavame s kognitivnim deficitem (spliiujici kritéria frontotemporalni
demence) ¢i s mirné vyjadifenym parkinsonskym syndromem nereagujicim na lécbu
levodopou (tzv. ALS-parkinsonismus), ktery je charakterizovan piedevs$im posturalni
instabilitou a pady nazad

Diferencialni diagnostika ALS:

Cervikalni myelopatie
o V anamnéze jsou bolesti kréni patete, poruchy citi, kofenové bolesti, chybi
bulbarni ptiznaky a znamky léze periferniho motoneuronu byvaji jen na HKK
Spinobulbarni svalova atrofie (Kennedyho choroba)
o Jedna se o hereditarni X vazané onemocnéni
o Je pfitomna pomalu progredujici slabost a svalové atrofie s fascikulacemi na
koncetinach a na jazyku
o Chybi postiZzeni centrdlniho motoneuronu

Spinalni muskularni atrofie (SMA)

Jde o skupinu hereditarnich degenerativnich chorob postihujicich pfedni rohy misni a
motorickd jadra hlavovych nervli
RozliSujeme 5 typli SMA, jsou zptusobeny mutaci v SMN 1 genu na dlouhém raménku
5. chromosomu
SMA 0 - prenatalni:
slabosti, déti zmiraji pfed dosazenim 6 mésicti.
SMA 1: (Werdning-Hoffmann)
o Zahrnuje vétSinu piipadi SMA
o Symptomy jsou pfitomny jiz pfi narozeni nebo v prvnich mésicich po narozeni
o Klinicky je u téchto déti svalova slabost, difuzni hypotonie, déti nejsou
schopny sedu bez asistence, maji potize s polykanim, maji narusen saci reflex a
trpi respira¢nimi komplikacemi
o Smrt nastava nasledkem respira¢niho selhani vétsinou pied dosazenim druhého
roku zivota
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- SMA2:

o Symptomy se objevuji mezi 6.-12. mésicem veku, charakteristicka je svalova
slabost, hypotonie, déti jsou schopné samostatného sedu, chiize jen s oporou

o Doba preziti je do adolescence, pti¢inou smrti je op¢€t respiracni selhani

- SMA3:

o Symptomy se objevuji po dosazeni dvou let véku, vyznamné je postizeni
zejména dolnich koncetin, je patrné skolidza, zkracené Slachy a respiracni
komplikace

o Chuze jsou déti schopné bez dopomoci

- SMA4:

o Vzacny typ, pocatek ptiznaki je v dospélosti, klinické ptiznaky jsou podobné

jako u SMA 3
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33. Hereditarni spastické paraparézy (obecna charakteristika,

klinicky obraz, diagnostika a 1écba)

Hereditarni spastické paraparézy (HSP) jsou heterogenni skupinou dédi¢nych
neurodegenerativnich onemocnéni
Hlavnim klinickym piiznakem je progredujici spasticita dolnich koncetin
Dédi¢nost je vétSinou autosomalné dominantni
Existuji formy:

o Nekomplikované (€isté) — pouze spinalnim postizenim

o Komplikované — asociované s dalSimi ptiznaky (ataxie, mentalni retardace,

demence, extrapyramidové poruchy, zrakové ¢i sluchové poruchy)

Patologicky je hlavnim znakem axonélni degenerace, ktera je nejvyraznéjsi v
terminalnich ¢astech kortikospinalniho traktu (maximalné v hrudni oblasti) a zadnich
provazcu (maximalné v cervikomedularni oblasti)

Epidemiologie

Komplikovana forma je zastoupena asi v 10 %

Klinicka Kklasifikace

Dle Hardingové se HSP d¢li na nekomplikované (t€Z nazyvany cisté) a komplikované
U nekomplikovanych forem je neurologicky deficit limitovan na:
o Progredujici spasticitu dolnich koncetin
o Hypertonicky neurogenni mo€ovy méchyt
Komplikované formy jsou kromé progresivni spastické paraparézy asociovany
s dalSimi neurologickymi abnormitami, které nelze pfisoudit jinému onemocnéni

Nekomplikovana (Cista) hereditarni spasticka paraparéza

Nejbéznéjsi manifestaci je porucha chiize, Casté byvaji pocity ztuhlosti DKK, v noci se
mohou objevit crampi (kiece) zejména lytkovych svall
Ke zhorSeni spasticity DKK, a tim i1 chlize, n€kdy dochdzi v pribéhu zimnich mésici
Az v 50 % se vyskytuji poruchy moceni, zejména pii déletrvajicim pribéhu nemoci
Pti klinickém vySetieni je typicka spasticita s hyperreflexii a pozitivitou iritacnich
pyramidovych jevl na dolnich koncetinach

o > Klasicka porucha chtize s cirkumdukei a chiizi po $pi¢kach
Klinickym projevem je sniZzené vibracni €iti nebo porucha polohocitu na DKK

Komplikovana hereditarni spasticka paraparéza

V piipadé komplikované HSP je spasticka paraparéza pouze jednim z pifiznakt
variabilniho fenotypu a je asociovana s riznymi neurologickymi i jinymi postizenimi
o Atrofie optiku, retinopatie, katarakta, hluchota, extrapyramidové poruchy,

ataxie, dysartrie, periferni neuropatie, demence, epilepsie a dalsi
Epilepsie asociovana s HSP se miize projevovat riznymi typy zachvati, a to 1 v téze
rodiné
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Demence asociovana s HSP se projevuje poruchou recentni paméti, pozornosti,
snizenim vnimavosti a postizenim vizuomotorické koordinace
Lze tedy predpokladat, ze pro HSP je charakteristickd demence subkortikalniho typu

Diagnostika

HSP by méla byt povazovana za diagnozu per exclusionem
EMG a kondukcni studie
o Tyto metody slouzi k vylouéeni jinych nemoci, a to zejména z okruhu
onemocnéni postihujici motoneuron
o Vétsinou nachdzime normalni nalez u nekomplikované HSP
Somatosenzorické (SEP) a motorické (MEP) evokované potencialy
o SEP snimané pfi stimulaci DKK mohou prokazovat zpomaleni vedeni zadnimi
provazci nebo nizkou amplitudu az absenci snimanych potenciald
o Pfi MEP vysSetfeni jsou prodlouzené centralni kondukéni Casy, ptipadné€ az
nevybavnost odpovédi pti kortikalni stimulaci k DKK
Magnetickad rezonance (MR)
o MR michy je vétSinou normalni nebo s atrofii hrudni a kréni michy
o MR mozku je normalni
Vysetieni mozkomisniho moku
o U pacientl s HSP nachézime obvykle normalni likvorologicky nélez
Genetika
o Klinick4 heterogenita HSP je ¢astecné odrazem heterogenity genetické

Terapie

Lécba HSP je velmi svizelnd, zatim neexistuje 1é¢ba, ktera by mohla odvratit ¢i
zamezit progredujici axonalni degeneraci
K dispozici je pouze symptomaticka terapie umoziujici 1é€it spasticitu nebo poruchy
moceni
K 1é¢bé spasticity 1ze pouzit baclofen, dantrolen, tizanidine nebo botulotoxin typu A
o Botulotoxin se navaze se na membranu presynaptické ¢asti nervosvalové
ploténky, dojde k internalizaci toxinu a rozstépeni transportniho proteinu
(SNAP 25 a syntaxin) - blokace uvolnéni synaptickych vezikul
s acetylcholinem do synaptické Stérbiny
* Timto mechanismem dojde k dlouhodobé blokad¢ neuromuskularniho
pfenosu (3—4 mésice) a mize byt prodlouzeno fizenym rehabilitaénim
programem
Nenahraditelna je pravidelna fyzioterapie vedouci ke zlepSeni rozsahu pohybil a
zachovani svalové sily dolnich koncetin
K ovlivnéni imperativni mikce s urgencemi leze uzit 1éky s anticholinergnim
pusobenim
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