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. Rizeni motoriky

veskery lidsky pohyb je fizen motorickymi ¢astmi centralniho nervového systému
Motorické struktury samy o sobé neznamenaji nic — jsou schopny fungovani pouze na

zaklad¢ informace, ktera je k nim dopravena, a je zpracovana v tzv. integrujicich
strukturach

Motorické systémy ucastné v regulaci motoriky
Pyramidovy systém

jedna se o dvouneuronové drahy, jejichz nazev se odvozuje od velkych motorickych,
tzv. pyramidovych bunék 3. a 5. vrstvy senzomotorického kortexu (area 1 a 3 podle
Brodmanna)

prvni neuron vede z kortexu smérem distalng, kiizi se na arovni kmene v deccusatio
pyramidorum, a zakoncuje se na télech alfa-motoneuronti prednich roh misnich — télo
druhého neuronu dréhy, ktery opousti michu pfednimi misnimi kofeny, spojuje se se
zadnimi v miSnim kofenu spole¢ném, a spoluvytvaii dalsi vétveni, tedy periferni nervy

zakoncuje se synaptickym knoflikem, ktery vytvafi presynaptickou ¢ast nervosvalové
ploténky (neuromuskularni funkce) extrafusalnich vlaken

na Urovni kortikalni slouzi ke kontrole volni motoriky tzv. motorické okruhy, pfimy a
nepiimy (viz dale), které jsou tvofeny kromé kortexu jesté extrapyramidovymi
strukturami a thalamem, pfi¢emz vyznamnou roli ma aferentni informace pfichazejici z
mozeckovych jader

na urovni misni slouzi kontrole volni motoriky tzv. gama — systém, zaloZeny na
existenci gama-motoneuront

o gama-motoneurony motoricky inervuji intrafusalni vldkna svalovych vietének

o tim je ovlivilovano "pfedpéti" svalu (viz déale) a také aferentace cestou
mohutnych I[a aferenbtnich vlaken

Extrapyramidovy systém

extrapyramidovy systém se sklada ze struktur, které jsou primarné zapojeny v motorice,
ale nejsou soucasti systému pyramidového
z kortikalnich struktur je k extrapyramidovému systému fazen premotoricky kortex, tj.
vlastné suplementarni motoricka area (SMA) v obou svych Castech
hlavni ¢asti systému jsou subkortikalni bazalni ganglia, ktera skladaji striatum a
pallidum

o striatum ma dvé jadra, nucleus caudatus a putamen, a pallidum také dvé, globus

pallidus medialis a globus pallidus lateralis

o Nepochybnou soucasti jsou substantia nigra v mezencefalu a podobné¢ ulozeny
nucleus ruber
o k bazdlnim gangliim je fazena jest¢ lateraln€ v hemisféfe uloZend struktura s
nazvem claustrum, ale jeji funk¢ni vyznam a zapojeni v systému nejsou zatim
viibec objasnény
aferentace ( k BG) ptichazi cestou Kortiko-striatalnich projekcei a projekci do thalamu




jako eferentni vystup jsou pouzivany drahy., které zacinaji v jinych strukturéach, jako
napf. tractus reticulospinalis, tractus olivospinalis a dalsi.

Senzorické systémy ucastné v regulaci motoriky

Somatosenzorické systémy

PfinaSeji informace o aktudlnim funkénim stavu efektord, nezbytnych k vykonani
pohybu: kosterni soustave, svalech a Slachach
informace vnéjsi jsou prenaseny tzv. exteroceptivnim systémem, informace vnitini a
viscerosenzitivni systémem proprioceptivnim.

Exteroceptivni somatosenzoricky systém

hlavnimi strukturami, jsou spinothalamické drahy, i kdyz ¢ast informaci je prenasena i
zadnimi mi$nimi provazci

spinothalamické trakty jsou dva: piedni (tractus spinothalamicus anterior) a postranni
(tractus spinothalamicus lateralis)

Predni spinothalamicky trakt

prvnimi neurony jsou pseudounipolarni buniky spinalnich ganglii
o jejich myelinizované, periferni vlakna vedou taktilni a nediferencované tlakové
senzace z koznich receptort, jako jsou vlasové buiky a taktilni téliska
o centralni vybézky prochazeji pies zadni kofeny misni do oblasti zadnich
misnich roht, kde vysilaji kolateraly do 2-15 mis$nich segmenti kranialné a do
1-2 segmentt kaudalné, a v celé této fad¢é segmentli se napojuji na téla dalSich
neuronl v zadnich miSnich rozich
tyto neurony tvofti druhy neuron drahy
jejich neurity potom kiizi stfedni rovinu v oblasti pfedni komisury mis$ni pied
centralnim kanalkem, dostavaji se na opacnou stranu michy a v pfedni Casti miSni
pokracuji vzhlru v oblasti pfednich provazcii misnich
takto vedou az do thalamu, kam vchazeji spolecné s laterdlnim spinothalamickym
traktem a medidlnim lemniskem, a zakonCuji se na télech dalSich neuroni v oblasti
ventro-postero-lateralniho (VPL) jadra thalamu
thalamické neurony v tomto jadie tvoii tieti neuron této drahy
dale potom draha do oblasti kortexu, kde se zakoncuje prevazné v oblasti gyrus
postcentralis (arey 3a, 3b, 2 a 1 podle Brodmanna)

Lateralni spinothalamicky trakt

prvnimi neurony jsou opé€t pseudounipolarni neurony spinalnich ganglii

receptory perifernich vybeézki téchto bunék jsou volna kozni nervova zakonceni
centrdlni vybéZzky pseudounipolarnich neuront vchazeji do michy v laterdlni Casti
zadnich mi$nich kofent

neurony V oblasti substania gelationosa Rolandi tvofi druhy neuron lateralniho
spinothalamického traktu

neurity téchto neuront také piekracuji stfedni rovinu v oblasti commissura anterior,
dostavaji se do oblasti postrannich provazcti miSnich a bez pteruseni jiz pokracuji az do
thalamu



spolec¢né s vlakny ptfedniho spinothalamického traktu a medialniho lemnisku vstupuji
do specifického thalamu a zakoncuji se na télech neuront v oblasti ventro — postero-
lateralniho (VPL) jadra thalamu

neurony Vv oblasti VPL jadra tvofi tfeti neuron této drahy, jejich neurity potom probihaji
cestou thalamokortikalni do kortexu, kde se zakonc¢uji v oblasti gyrus postcentralis (arey
3a,3b,2al)

ob¢ popsané drahy vedou povrchové senzace ze svych receptort: taktilni a lehké tlakové
podnéty, pocity tepla a chladu a povrchovou bolest

Proprioceptivni somatosenzoricky systém

hlavnimi strukturami jsou drahy spinocerebellarni a zadni provazce misni
spolecnymi receptory (tzv. proprioceptory) jsou svalova vieténka a slachové téliska,
dale hluboké receptory v oblasti svalovych fascii, kloubli a hlubsich vrstev pojivové
tkang
o svalova vieténka jsou tvofena tzv. intrafusalnimi vldkny a reaguji na zménu
délky svalu
o golgiho Slachova téliska jsou méné komplikované recepéni organy, které jsou
uloZeny mezi §lachovymi vlékny, a také reaguji na zménu délky slachy
o ostatni zminéné proprioceptory vedou vjem hluboké bolesti
senzorické impulsy ze svalovych vietének a Slachovych télisek jsou vedeny bohaté
myelinizovanymi velmi rychlymi vlakny oznaCovanymi jako la nebo Ib, impulsy
Z ostatnich proprioceptort jsou vedeny pomalejs$imi, méné myelinizovanymi vlakny
tiidy 11

Zadni spinocerebelarni trakt

receptory vlaken této drahy jsou svalova vieténka a Slachové téliska — prvni neuron
impulsy jsou z receptort vedeny Ia vlakny
vétsi ¢ast vlaken se zakoncuje na télech neuronti v oblasti tzv. Stilling- Clarkeova jadra
o oblast zadnich rohli misnich, kterd se longitudinalng tdhne od segmentu C8 az
k segmentu L2, neurony tohoto jadra jsou druhym neuronem této drahy
o axony téchto neuroni jiz vytvareji jednolity provazec v zadni ¢asti michy, ktery
se nazyva zadni spinocerebelarni trakt
o vlékna v traktu pokracuji povrchové v oblasti posterolateralnich provazcii az do
dolniho mozeckového pedunkulu, kudy vstupuji do mozeckové kury v oblasti

vermis
o  Voblasti kréni michy nahrazuje neurony Stilling — Clarkeova jadra (tzv. ,,druhé neurony drahy*) jadro
nazyvané nucleus cuneatus accessorius

Piedni spinocerebelarni trakt

treti ¢ast kolateral ze svalovych vietének a Slachovych télisek se zakoncuje na télech
neuronll v oblasti zadnich mi$nich rohtli a ve stfedni ¢asti centralni Sedé¢ hmoty miSni
téla prvnich neuronit — ggl. Spinale v trovni bedernich a sakralnich segment michy,
axony konc¢i v ncl. Stilling Clark zadnich rohi

druhé neurony probihaji skrze bilou hmotu michy, vstutuji do kmene a do kury
spinalniho mozecku ba stejné poloviné téla

probiha zde dvoji kiizeni, poprvé v miSe v commisura alba anterior po vystupu z ncl.
Stilling-Clark, takze vzestupuje v protilehlych postrannich provazcich michy, a po
druhé ve kmeni pted vstupem do hornich pedunkult



Zadni provazce miSni

prvnimi neurony téchto drah jsou pseudounipoldrni bunky spinalnich ganglii

jejich periferni vybézky vedou impulsy ze vSech proprioceptort

centralni vybézky pseudounipolarnich buné¢k vstupuji zadnimi kofeny miSnimi do
michy

hlavni ¢ast vldken se ale obraci ke stfedni Care (aniz by ji vSak prekrocila) a bez dalsiho
pfepojovani vytvaii dva svazky, které stoupaji vzhiru v zadni ¢asti michy: medidlné
ulozeny fasciculus gracilis (fasciculus Golli) a lateralné ulozeny fasciculus cuneatus
(fasciculus Burdachi)

vlakna se zakonCuji na télech druhych neuronii dréhy az v jejich vlastnich jadrech,
vV nucleus gracilis a nucleus cuneatus, které lezi v dorsalnim tegmentu v dolni casti

prodlouzené michy

vlakna v traktech jsou uloZena somatotopicky — vlakna z oblasti dolni koncetiny, perinea a dolni ¢asti trupu bézi
ve fasciculus gracilis, zatimco vyse se pfidavajici vlakna z oblasti hrudniku, horni koncetiny a krku bézi ve fasciculus
cuneatus, pricemz nejvyse prichazejici vlakna z oblasti krku jsou uloZena ve svazku nejvice lateralné

neurony Vv obou jadrech, ncl. gracilis i ncl. cuneatus, tvoti druhé neurony obou drah

o jejich axony vytvareji jiz spoleénou drahu, nazyvanou tractus bulbothalamicus
tento trakt probihd nejprve v pfedni €asti prodlouzené michy piimo pied dekusaci
sestupnych pyramidovych drah
tésné nad pyramidovou dekusaci bulbothalamické trakty piijimaji vlakna z oblasti n.
trigeminus, vytvareji tzv. lemniscus medialis, a kiizi se (decussatio lemniscorum)
zakonéuji se v thalamu, v oblasti ventro- postero- lateralniho (VPL) jadra specifického
thalamu, stejné jako vlakna spinothalamickych drah — tieti neuron
jejich axony prochazeji jako tractus thalamocorticalis do kortexu, kde se zakoncuji (opét
podobné jako spinothalamické trakty) ptevazné v oblasti gyrus postcentralis (arey 3a,
3b,2al)

spinocerebelarni trakty se zakoncuji v oblasti mozeckové kiry, tedy sensace vedeny jimi nejsou ve své vetSing
vnimany

oba trakty zadnich provazct misnich se ale zakoncuji pfevazné v oblasti Brodmannovych arei 3a, 3b, 2 a 1 v oblasti
gyrus postcentralis, impusly jimi vedené jsou tedy (az na vyjimky) vnimany védomé

Sluchovy a vestibularni systém

krom¢ informaci o akustickych kvalitdich ve vnéjSim prostedi ptindseji informace o
aktualnim vztahu hmoty téla jednice a gravita¢niho pole a informace o postaveni téla
V prostoru

Sluchovy systém

akustické impulsy pfichazejici z vnéjSiho prostiedi jsou transformovany do
mechanickych pohybti pomoci bubinku a sluchovych kiistek stfedniho ucha, které je
dale prevadéji na tlakové viny perilymfy vibracemi tfminku proti ovalnému okénku
tlakové vInéni perilymfy prochazi dvéma a pil zakruty kochley pfes scala vestibuli az
do helicotremy (coz je apikalni spoj mezi scala vestibuli a scala tympani), a dale dolt
cestou scala tympani k okrouhlému okénku
toto tlakové vinéni vytvaii vibrace basdlni membrany, coz zplisobuje stimulaci
vlasovych bunék ve vlastnim recepénim tzv. Cortiho organu

o vlasové bunky jsou specializované receptory, které jsou schopny transformovat

mechanické vinéni v elektrické akéni potencialy

Sluchova draha



ganglion prvniho neuronu sluchové drahy — spirdlni ganglion, je ulozeno ve spiradlnim
kandlu Cortiho organu, periferni vybézky tohoto ganglia ptichazeji od vlasovych bunék
centralni vybézky se spojuji a vytvareji kochledrni nerv (ktery se ve svém dalSim
prabéhu spojuju s nervem vestibularnim)
o kochlearni nerv (jiz spojeny) prochazi vnitinim akustickym meatem do oblasti
mostomozeckového thlu, kde vnika do mozkového kmene
o vlakna nervu se zakonc¢uji v oblasti pontu ve sluchovych jadrech: ncl. cochlearis
ventralis a ncl. cochlearis dorsalis — druhé neurony
axony neuronti z ncl. cochlearis ventralis kiiZi stfedni ¢aru, vedou impulsy pievazné do
corpus trapezoideum
dale jsou akustické impulsy vedeny cestou lateralniho lemnisku do colliculi inferiores a
do corpora geniculata mediales
neurony V colliculi inferiores jsou tietimi neurony sluchové drahy, jejich axony se
zakoncuji na té€lech neuronti v corpora geniculata mediales v thalamu
tyto neurony jsou ¢tvrtym neuronem sluchové dréhy, odkud jsou akustické impulsy
vedeny Vv capsula interna az do kortexu do oblasti gyri temporales transversi (area 41,
dalei42 a22)
na své cest¢ z Cortiho orgdnu do Heschlovych gyrti vydavaji vlakna sluchové drahy

fadu kolateral, které jsou zhusta zapojeny do motorickych procest

nekteré kolateraly vedou do mozecku, nékteré vedou cestou fasciculus longitudinalis medialis do jader okohybnych
nervil, nékteré vedou k jadrim dal$ich hlavovych nervii, napt. n. facialis, nékteré vedou k alfa motoneuroniim
prednich roh misnich

timto spojenim se realizuji pohyby hlavy a krku smérem k (nebo od) zdroje zvuku, mnohdy v ramci tzv. ,fight or
flight reakce

Vestibularni systém

vestibularni  systém sestdva z labyrintu, vestibularniho nervu a centralnich
vestibularnich drah
labyrint je situovan ve skalni kosti a sklada se zutricula, saccula a trech
semicirkularnich kanalka
o labyrint sam je blanity organ, odd€leny od kostnich struktur perilymfou,
obsahuje endolymfu
o tfi semicirkularni kanalky jsou vii¢i sobé postaveny v kolmych rovinach,
horizontalni, vertikdlni a sagitalni (vzhledem k ose téla)
o receptorove organy, které slouzi k udrzovani rovnovazné polohy téla, jsou
ulozeny v utriculu, sacculu a ampuléach semicirkuldrnich kanalkt
o Vutriculu a sacculu jsou receptorovymi organy maculae staticae
o receptorové vlasové buiiky jsou ulozeny v gelové membrané, ktera obsahuje
otolity a jsou obklopeny podptrnymi buiikami
tii semicirkularni kanalky jsou spojeny s utriculem, kazdy znich je zakoncen
roz$itenim, které se nazyva ampula a obsahuje receptor, nazyvany crista ampullaris
vlasové bunky crista ampullaris reaguji na pohyb endolymfy v semicirkularnich
kandlcich, a pfenaseji do centrdlnich struktur informace o rychlosti, sméru a dalSich
charakterech pohybu téla v prostoru
vestibuldrni ganglion Se nazyva Scarpovo ganglion a je ulozeno ve vnitinim akustickém
meatu
periferni vybéZzky jeho bipolarnich buné€k pfinasSeji informace od téchto receptort
centralni vybézky se spojuji ve vestibularni nerv, ktery spolu s kochledrnim nervem
prochazi pfes meatus acusticus internus do mostomozeckového koutu, a vnika do
mozkového kmene




vlakna prvniho neuronu se zakoncuji na télech neuron ve vestibularnich jadrech
Vv oblasti pontu, které jsou druhymi neurony vestibularnich drah

vestibularni jaderny komplex sestava ze Ctyt jader, ktera se nazyvaji ncl. Bechtérev, ncl.
Deiters, ncl. Schwalbe a ncl. Roller

axony neuronu ztéchto jader dale pokracuji do archicerebella do michy cestou
vestibulospinélniho traktu, a déle k alfa motoneurontim piednich rohi misnich cestou

medialniho vestibulospinalniho traktu
axony neuront vSech vestibularnich jader vydavaji kolateraly k jadrim okohybnych nervi, které jdou cestou
fasciculus longitudinalis medialis

Opticky systém

prvnimi neurony zrakové drahy jsou sitnicové ty€inky a Cipky

fotochemicka reakce v téchto elementech vyvolava elektrické impulsy, které jsou
centralnimi vybezky téchto neuronil pfenaseny na téla druhych neuront zrakové drahy
tyto neurony jsou bipolarni, lezi také v sitnici, a vytvaieji ganglion retinae

tyto bunky ptrevadéji impulsy svymi centralnimi vybézky na téla tfetich neuront,
kterymi jsou gangliové bunky, také lezici v sitnici, kde vytvareji ganglion opticum
priblizn¢ 1 miliéon axonl gangliovych bunék smétuje k papile, spojuji se do zrakového
nervu, a prochazeji skrze lamina cribrosa skléry do o¢nice

z o¢nice vychazi zrakovy nerv, nazyvany zde fasciculus opticus, pies opticky kanal vede
do oblasti tureckého sedla, kde se spojuje s druhostrannym optickym nervem
v chiasmatu

zde se vlakna d¢li: vétSina vldken z nasalnich polovin sitnic se kiizi, tfetina vlaken
z temporalnich polovin sitnic se nektizi

vlakna z mista nejostiej$iho vidéni, z tzv. fovea centralis, se kiizi vzdy

za chiasmatem potom zrakovy nerv vytvaii tractus opticus, ktery vede vladkna ze
stejnostrannych (kontralateralnich) polovin zorného pole a z obou centralnich oblasti
vlakna v tractus opticus se zakonc¢uji na t€lech colliculi superiores a corpora geniculata
laterales

tyto Ctvrté neurony zrakové drahy potom probihaji pfes capsula interna, a dosahuji
kortexu v okcipitalnim laloku, v oblasti sulcus calcarinus (Brodmannova area 17)

zde jesté zrakova draha nekonci, area 17 je pouze primarni zrakovy kortex, kde je ,,obraz
vidéného* jen rekonstruovan z impulsti pfinaSenych zrakovou drahou

vlastni asocia¢ni zrakovy kortex lezi na dorsalni strané okcipitalniho laloku, v oblasti
parieto-okcipitalniho pomezi (Brodmannovy arey 18 a 19)

Dalsi senzorické systémy

Olfaktoricky systém

¢ichové bunky jsou ulozeny v oblasti regio oflactoria nosni sliznice, ve vysoce
specializovaném ¢ichové epitelu

jsou zde uloZeny i Bowmannovy Zzlazy, které produkuji ¢ichovy mucus, coZ je serosni
tekutina, v které se rozpoustéji aromatické substance

prvni neurony ¢ichové dréhy jsou bipolarni bunky, jejichZ periferni receptory konci
Vv ¢ichové sliznici kratkymi ¢ichovymi vlakny

centralni vybézky se spojuji do tzv. fila olfactoria, kterd prochazeji pies lamina
cribriformis do pfedni jamy lebni, kde se zakoncuji na télech neuront v bulbus
olfactorius

tyto neurony jsou druhymi neurony ¢ichové drahy

jejich axony vytvareji tractus olfactorius, ktery probihd po bazi pfedni jamy lebni

8




tato vlakna pokracuji az do oblasti trigonum olfactorium a substantia perforata anterior
zde se d¢li na dva svazky, laterdlni prochazi do amygdaly, kde se zakoncuje na télech
dalsich, tfetich neuront ¢ichové drahy

axony téchto bun¢k potom pokracuji do gyrus parahippocampalis (area 28)

medialni svazek vydava fadu kolateral k limbickym strukturam, a vytvaii tak morfologicky zaklad slozitych
emocnich a vegetativnich reakci, ve kterych hraji ¢ichové vjemy dualezitou roli

Gustatoricky systém

receptory chutové drahy jsou chutové poharky ulozené ve sliznici jazyka a epiglottis
impulsy v nich vytvaiené jsou vedeny perifernimi vybézky k t€lim pseudounipolarnich
bunék ganglii hlavovych nervi — ggl. geniculatum VII. nervu a gangliim IX. a X.
hlavového nervu (ganglium superius)

centralni vybézky vSech téchto gangliovych bun¢k se zakoncuji na télech neuront
v chutovém jadie nazyvaném nucleus tractus solitarii

tyto druhé neurony chutové drahy probihaji v mozkovém kmeni do thalamu, kde se
zakoncuji ve ventro- postero- medialnim (VPM) jadre — tfeti neurony

axony téchto neuront formuji chutovou drahu, kterd probihd ptes capsula interna a
zakoncuje se v dolni oblasti postcentralniho gyru a v operkularni kife, kam je kladen
chutovy analyzator

Senzomotoricka integrace (role senzomotorickych mechanismi v Fizeni
pohybu)

Vv soucasné dobé popisujeme senzomotorické integracni procesy ve Ctyfech urovnich:
misni, kmenové, podkorové a korové

Senzomotoricka integrace na urovni miSni

senzomotoricka integrace na Urovni misni je reprezentovdna jednoduchymi miSnimi
reflexy, nejjednodussi funkéni strukturou je monosynapticky reflexni oblouk
jeho popis lze zacit receptorem — svalovym vieténkem
o impulsy ze svalového vieténka jsou vedeny aferentnimi vlakny do zadnich
miSnich rohti
o cast vlaken vchazi do pfimého kontaktu s alfa — motoneurony piednich rohd
miSnich
o axony alfa-motoneuronti opousti michu v pfednim rohu misnim, cestou
periferniho nervu se dostdvaji k extrafusalnim vladknim téhoz svalu, odkud (z

vlaken intrafuséalnich) pochazel vstupni signal

Svalova vieténka

slozité receptory slouzici k udrzovani konstantni délky svalu — délka, ktera umoznuje
vykonat kontrakci s co nejmensimi energetickymi naroky
svalovd vieténka se skladaji zmodifikovanych svalovych vldken, nazyvanych
intrafusalni vlakna
tato vlakna vietének jsou inervovana cestou gama vldken z menSich gama-
motoneuront, které jsou uloZeny v prednich miSnich rozich
o Vpfipad¢é nataZeni svalu se natahuji i vieténka, coz vyvola tvorbu akcnich
potencialt
o potencialy jsou vedeny k alfa-motoneuroniim pfislusnym danému svalu, kde
vyvoléavaji tvorbu ak¢niho potencidlu, ktery je veden k extrafusalnim vlakniim
ve snaze jejich kontrakei dosahnout ptivodni délky svalu
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na zaklad¢ tohoto ,fizeni“ mutZze byt aktudlni svalovy tonus ovliviiovan piimo
z mozkovych struktur

Golgiho Slachova téliska

reaguji na protazeni piislusného svalu, a to vytvorenim impulst, které jsou prevadény
ptes jeden az dva vmezetfené interneurony, maji inhibi¢ni charakter

inhibice alfa-motoneuronti ma za kol udrzet svalové napéti ve fyziologickych mezich,
a zabranit tak svalové nebo Slachové ruptuie

Senzomotoricka integrace na urovni kmenové

mozkovy kmen obsahuje primdrni podkorovd centra senzorickych systémi —
visualniho, sluchového, vestibularniho a chutového

obsahuje také fadu dualezitych motorickych struktur: jadra hlavovych nervii, kmenova
jéadra, retikularni formaci, olivy a podobné

nicméné vlastni integracni procesy probihaji fakticky pouze v mozecku

Mozecek

tvoii strop ¢tvrté komory mozkové a je k mozkovému kmeni pfipojen tfemi svazky drah,
které se nazyvaji mozeckové pedunkuly: superior, medius a inferior

z morfologického hlediska se mozecek déli na stiedni Cast — vermis, malou
noduloflokularni ¢4st a na mozeckové hemisféry

z morfologicko-funkéniho hlediska se déli na archicerebellum (reprezentované pars
nodulofloccularis), palleocerebellum (reprezentované vermis, paraverminalnimi
strukturami a piedni Casti hemisfér) a neocerebellum (reprezentované zbyvajicimi
¢astmi obou hemisfér)

mozeckova kiira je pouze aferentni strukturou, ktera senzorické informace pfijima a
dochazi zde k jejich zpracovani

vysledna mozeckova impulzace vychazi potom pouze z mozeckovych jader, a je vzdy
inhibi¢ni povahy

ke kazdé zvySe zminénych Casti mozeCku pfislusi urcita jadra: ncl. fastigii
k archicerebellu, ncl. globosi a emboliformis k palleocerebellu a ncl. dentatus
k neocerebellu.

Funkce mozecku

mozeCek plsobi predevSim jako koordinacni centrum pro udrzovéni rovnovahy,
vzpiimeného postoje a fyziologického svalového tonu

stejné tak umoziuje ostatnim soucastem motorického systému provedeni jemnych a
vysoce koordinovanych pohybi

Archicerebellum

dostava informace o poloze hlavy v prostoru a o pohybu hlavy v prostoru
z vestibularnich jader (cestou vestibulo-cerebelarnich drah)

tato impulzace umoznuje trvale synergicky modulovat motorické impulsy smérem
k alfa- a gama- motoneuronim piednich rohti misnich

tim je zajiSténo rovnovazné postaveni téla jedince a jeho okamzity pohyb

Palleocerebellum
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dostava aferentni senzorické informace z oblasti miSni cestou piednich a zadnich
spinocerebellarnich drah, a informace z oblasti neucleus cuneatus
eferentni impulzace z paleocerebelarnich jader moduluje potom  aktivitu
antigravita¢niho svalstva
o spindlni struktury jsou potom ovlivilovany palleocerebellarnimi impulsy
ipsilateralné cestou tractus rubrospinalis a tractus reticulospinalis
dualezitou projekci z hlediska senzomorotické integrace na vyssich trovnich jsou drahy
cerebelothalamické a drahy do ncl.caudatus a putamen
o témito drahami jsou dopravovany senzorické informace do oblasti bazalnich
ganglii a jimi tvofenych motorickych okruhi

Neocerebellum

pfijima aferentni senzorické informace nepiimo cestou kortiko-ponto-cerebellarnich
drah z rozsahlych oblasti kortexu, pfevazné postcentralnich a precentralnich (arey 3a,
3b, 2, a 1 postcentraln¢ a 4 a 6 precentraln¢)

mnozstvi aferentnich senzorickych projekci prichazi cestou tractus olivocerebellaris
Z dolnich oliv

Shrnuti

celkové lze tedy shrnout, ze mozecek umoziuje hladké, koordinované, spravné
nacasované a presné provedeni vSech volnich a automatickych pohybt

ptedpoklada se jeho podobna role 1 v tvorbé pohybli mimovolnych

toto fungovani je zajiSténo velmi rychlou cestou aferentnich informaci do mozecku a
rychlym zpracovanim této informace v mozeckovém kortexu

jde o modelovy priklad senzomotorické integrace na nizsi, jesté stale nevédomé urovni

Senzomotoricka integrace na urovni podkorové

senzomotorickd integrace na podkorové urovni je realizovdna prostfednictvim
bazalnich ganglii

Bazalni ganglia

bazalni ganglia moduluji intenci k pohybu a pohyb sam na zdklad€ informaci, které
dostavaji jednak z kortexu a dale cestou drah z palleocerebella

tyto informace jsou pfevdzné senzorického charakteru, byt jde o informace filtrované
ve strukturach, odkud pfichazeji (kortex, palleocerebelum, neocerebellum)

vlastni modulace pohybu se déje ve fazi tzv. ,,programovani pohybu*

pohybovy akt Ize roz¢lenit na 3 faze:

1) ,,motor planning*, planovani pohybu, pfi kterém je odpovidajici pohybovy vzorec
vybran z motorické paméti

2) ,,motor programming“, pii kterém je vybrany pohybovy vzorec aktualizovan a
pfizptsoben danym podminkam

3) ,,motor execution* — vlastni vykon pohybu

Primé a neprimé motorické drahy

pfedstavy o ¢innosti celého systému bazélnich ganglii v téchto modelech vychézeji
Z jeho uspotadani do nékolika paralelnich okruhti, propojujicich oblasti mozkové kury,
striata, pallida, sunthalamického jadra a opét mozkové kiiry

za vstupni jednotku v téchto okruzich je povazovano striatum, které je teréem pievazné
excitacnich projekci z kortexu
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o striatum se anatomicky a funkéné rozdé€luje na ventralni ¢ast a dorzalni ¢ast
o ventrdlni striatum je silné¢ vdzano na limbické struktury, zatimco pro dorzalni
striatum jsou charakteristickd spojeni se senzorickymi a asociaCnimi oblastmi
neokortexu
putamen ovliviiuje ¢innost eferentnich jader okruhii bazalnich ganglii cestou dvou
paralelné organizovanych drah, pfimé a nepiimé
- Prima draha vychazi ze stiedné velkych neuronti putamen
o tyto buiky pouzivaji jako mediatory GABA
o kiira — striatum — globus pallidus medialis— thalamus — kiira
- Neprima draha vychazi také z putamen, ale piisobi excita¢né na vystupni jadra pallida
pies tzv. ,,vmezefenou stanici“, kterou je v tomto modelu ncl. subthalamicus
o ncl. subthalamicus je tlumen GABAergnimi projekcemi z globus pallidus
lateralis (externus), které samo dostava tlumivé GABAergni projekce z putamen
o kira — striatum — globus pallidus lateralis — ncl. subthalamicus — globus
pallidus medialis — thalamus — kuira
- kli¢ovou modulaéni ulohu hraje v obou okruzich dopamin, ktery ptisobi jak excitacné
(na D1 receptory) tak i inhibi¢né (D2 receptory), a tim umoziuje fyziologické fungovani
popsanych okruhii

Senzomotoricka integrace na irovni korové

morfologickym zdkladem pro integrujici funkci kortexu je existence tii systému drah ,které
umoziuji komunikaci s niz$imi etazemi CNS (projekéni vlakna), dale navzajem v ramci
blizkych oblasti v jedné hemisfére (vlakna asociacni) a navzajem mezi obéma hemisférami
(vlakna komisuralni).

Projekéni vliakna

jsou ve své vétsin€ organizovana do capsula interna

prakticky vSechna aferentni vlakna, ptichdzeji do kortexu z thalamu

eferentni spoje jsou tvoreny kortikospindlnimi, kortikonukledrnimi a kortikopontinnimi
drahami

dale drahami, které spojuji kortex s thalamem, striatem, retikularni formaci, subthalamickym jadrem a kmenovymi jadry

Asociac¢ni vlakna
tvori vétSinu bilé hmoty hemisfér
jsou déleny do nekolika systému: fibrae arcuatae, které se vyskytuji ve vSech lalocich a

spojuji sousedici oblasti a fasciculus longitudinalis superior, spojujici frontalni lalok
S parietalnimi, okcipitdlnimi a temporalnimi strukturami

Komisuralni vlakna

jsou organizovana do né¢kolika silnych svazkl

nejmohutnéjSim je corpus callosum, které tvoii hlavni komisuru neopallia

commissura anterior je komisurou olfaktorického kortexu v mesialni temporalni oblasti, a
ptilehlych ¢asti limbické kiry

Primarni somatosenzoricky kortex
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primarni somatosenzoricky kortex je lokalizovan do oblasti postcentralniho gyru (area

33, 3b, 2a 1), zaujima také lateralni Cast precentralniho gyru, lobulus paracentralis a pericentralni oblast na
mesialni stran¢ hemisféry

axony, které vedou povrchovou citivost se zakoncuji pfevazné na neuronech v area 1,
zatimco axony vedouci hlubokou senzitivitu se zakoncuji pfevazné v area 2

axony vedouci bolestivé a tlakové senzorické impulsy se zakoncéuji prevazné v areach
3aa3b

ve vSech zminénych areach se zakoncuji axony vedouci impulsy vibracni percepce,
diskriminac¢ni a somatognostické

Primarni vizualni kortex

primarni vizualni kortex se rozprostira na obou stranach fissura calcarina na mesialni
stran¢ okcipitalniho laloku (area 17)

V této oblasti se zakoncuji axony vedouci vizualni senzorické impulsy z corpus
geniculatum laterale cestou Gratioletova vlaknéni

projekce z primarniho vizualniho kortexu, kde je obraz pouze rekonstruovan, jsou
vedeny do oblasti parietookcipitalni (area 18, 19), kde dochazi k védomému zpracovani
vizuélniho vjemu

Primarni sluchovy kortex

primarni sluchovy kortex je kladen do oblasti gyri temporales transversi (area 41,
Heschluv gyrus)

na té€lech neuront se zakoncuji axony, vedouci sluchové impulsy z corpus geniculatum
mediale

Primarni vestibularni kortex

za primarni kortikalni reprezentaci vestibuldrniho senzoru je povazovana mala oblast
V dolni ¢asti postcentralniho gyru

Primarni chutovy kortex

primarni kortikdlni chutovy analyzator je lokalizovan v oblasti frontoparietalniho
operkula (area 43) a leZi ventraln¢ od kortexu somatosenzorického

na primarni kortikalni recepci chutovych impulst se patrn€ podili i kortex insuly

na télech neuronti se zakoncuji axony, které prichazeji z chutového jadra, ncl. tractus
solitarii

Primarni motoricky kortex

somatomotoricky a somatosenzoricky kortex se do urcité miry prolinaji, a tak lze
stimulaci gyrus precentralis ,,vybudit“ i €ist€ senzitivni reakce, stejn¢ jako lze stimulaci
Vv oblasti postcentralniho gyru docilit kontralaterdlniho pohybu

area 4 je nazyvana motorickym kortexem, jehoZz velké pyramidové neurony v 5. vrstvé
generuji vSechny volni pohyby

primarni motoricky kortex se rozklada od dolni ¢asti gyrus precentralis a pokracuje pies
dorsalni az na mesidlni stranu hemisféry, kde se zakoncuje tésné nad cingulem

je somatotopicky usporadan, podobné jako kortex somatosenzoricky
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dale je cilem projekci piedev§im z thalamu, z premotorickych arei 6 a 8 a ze
somatosenzorického kortexu

hlavni eferentni drahou je pyramidova draha, tractus corticospinalis a tractus
corticobulbaris

Premotoricky kortex

za primarni premotoricky kortex je oznacovan kortex frontdlniho laloku, zeptedu
sousedici s primdrnim motorickym kortexem (area 6a, 6b a 8), ktery se rozprostira na
dorsalni i mesialni strané hemisféry

jednd se o strukturdln¢ identicky kortex jako varea 4, svyjimkou velkych
pyramidovych bun¢k, které zde zcela chybéji

je povazovan za kortikdlni soucast extrapyramidovych struktur, a za soucast
extrapyramidovych motorickych okruhti, pfimého a nepiimého

projekce z premotorického kortexu konéi ve striatu, cerebellu a sam je cilem
thalamickych projekci

precentralni kortex je také zapojen ve zpétnovazebnych mozeckovych okruzich, a to
cestou fronto-ponto-cerebellarnich trakta.

dorsolateralni ¢ast je povazovana za morfologicky substrat tzv. motorické paméti, kde

vvvvvv

Prefrontalni kortex (frontialni asociacni oblast)

za prefrontdlni oblasti je oznacovan kortex Brodmannovych arei 9, 10, 12 a 47 na
dorsalni a mesidlni strané hemisféry, a arei 11 a 47 na bazi frontalniho laloku
prefrontalni kortex je vyrazné vyvinut pouze u ¢loveka a vyssich primatd, tradiéné byl
tedy povazovan za substrat vyssich psychickych funkci

prefrontalni oblasti jsou cilem vyznamnych projekci z pfedniho striata a ncl. medialis
thalamu, a cestou asociac¢nich drah z téméf vSech kortikalnich oblasti

eferentni projekce sméfuji hlavné do striata a jinych kortikéalnich oblasti
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2. Mi$ni syndromy

misni syndromy se rozd€luji na misni syndromy transverzalni a miSni syndromy
longitudinalni, kdy jsou ve vertikalnim aspektu postihovany misni provazce bud’ v celé
délce, nebo v jen v urcité ¢asti

Uvod do symptomatologie miSnich 1ézi

pii diagnostice tranzverzalnich misnich 1ézi je nezbytné stanoveni tzv. vysky léze, tj.
topizace segmentu, ve kterém k postizeni misni tkané doslo

je nutno si uvédomit, ze segmenty misni neodpovidaji segmentim pateifnim, a to pro
rychlejsi rist kostnich struktur patet nez struktur neuroektodermalnich, tj. michy

V dolni kréni a horni hrudni oblasti se Cislo patefniho segmentu odpovida cislu
segmentu misniho +1, ve sti'edni hrudni oblasti ¢islo pateiniho segmentu odpovida ¢islu
segmentu miSniho +2, a v dolni hrudni oblasti ¢islo patetniho segmentu odpovida ¢islu
segmentu miSniho plus 3

v oblasti L1-L2 micha kon¢i misnim konem a dale pokracuje jen svazkem misnich

kofentl, nazyvanych cauda equina
léze v rozsahu segmenti C1-C4 (minény jsou segmenty misni) vede ke spastické
kvadruparéze nebo kvadruplegii (jde o 1ézi NAD cervikalni intumescenci)

léze vrozsahu segmentli C5-Th2, tj. vrozsahu kréni intumescence, se projevuje
smiSenou nebo chabou parézou hornich koncetin a spastickou parézou koncetin dolnich,
s poruchou sfinktert

l1éze v rozsahu segmentli Th3-Th10 se projevuje spastickou parézou dolnich koncetin
vcetné postizeni sfinktert

1éze v oblasti lumbalni intumescence (Th9-L2) se projevuje smiSenou nebo chabou
parézou dolnich koncetin

l1éze epikonu a konu miSniho a kaudy maji specifickou symptomatologii, kterd bude
popsana dale

Klinicky obraz

transverzalni syndromy miSni se témét vSechny (s vyjimkou syndromu centralni miSni
Sedi) manifestuji kromé jiného poruchami sexudlnich funkci (erektilni dysfunket,
dyspareunii) a poruchami sfinkterti

Poruchy sexualnich funkci:

priapismus je dlouhotrvajici erekce pyje reflexniho ptiivodu

o muze byt ptiznakem transverzalni 1éze misni v C a Th oblasti v pocatecnim

obdobi po vzniku léze

impotentia couendi pii ztrate erektilni schopnosti se objevuje v obdobi tydnti az mésict
po transverzalni misni 1ézi
reflexni erekce po manipulacnim podnétech se objevuje s odstupem nékolika mésicti
po vzniku transverzalni mi$ni Iéze v C a Th oblasti, ale bez schopnosti vypuzeni semene
dyspareunie (bolestivé ¢i nepfijemné vnimani pohlavniho styku) spolu se ztratou
vaginalni motility a poruchami vaginalni lubrikace byva u Zen pfi transverzalni 1ézi
miSni v C 1 Th oblasti, a 1 pfi 1ézich konu a epikonu
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Mik¢ni poruchy:

ztizené spousténi mikce, kdy pacient musi nadmérné tlacit, aby k mikci doslo
o byva casto priznakem inkompletnich transverzalnich 1ézi miSnich, n¢kdy u
syndromu kaudy
imperativni mikce, kdy je pacient nucen vyhovét prvnimu nutkani, jinak dojde
k pomoceni, jedna se o pomérné Casty pfiznak parcialnich transverzalnich 1ézi C a Th
michy
ischuria paradoxa, kdy pacient mo¢i pouze v malém mnozstvi a ¢asto, a pIné¢ mikéni
déj neovlada
o nékdy moc¢ odkapava, pricemz meéchyt byva naplnén a toto naplnéni je bolestive
pocitovano
o objevuje se v inicialnich stadiich transverzni misni 1éze v obdobi misniho $oku,
a také u syndromt konu a kaudy.
reflexni méchyi (automaticky méchy¥) kdy se mikce objevuje spontanné v intervalu
1-3 hodin je ptiznakem pozdéjsiho stadia transverzalni misni 1éze
o vzhledem K reflexni kontrakei sfinkteru nedochézi k dokonalému vyprazdnéni
méchyte, coz byva ¢astou pricinou urosepse
mocova inkontinence vznika jako disledek vySe popsanych jevi, ale miiZe existovat i
jako samostatny symptom
o totalni inkontinence, kdy se méchyt prakticky nenapliiuje a mo¢ volné
odkapava, byva i ptiznakem léze kaudy a konu, a pacient si pro poruchu citi
V perianogenitalni oblasti nemusi byt inkontinence ani plné védom

Poruchy vypuzeni stolice:

retence stolice vznika jako disledek poruchy inervace panevniho dna a rektalni ampuly,
a je ptiznakem transverzalni miSni 1éze

reflexni rektum, kdy pfi taktilnim stimulu dojde k vyprazdnéni ampuly

inkontinence stolice, ktera voln¢ odchazi, doprovazi mo¢ovou inkontinenci pii 1ézich
miSniho konu nebo kaudy

Z transverzalnich poruch miSnich jsou typicky popisovany tyto syndromy:

Tranzverzalni 1éze miSni

Syndrom hemisekce mi$ni (Brown — Séquarduv)

za béznych okolnosti nedochazi k pravé hemisekei, ale k postizeni struktur na jedné
strané hibetni michy
symptomatologie: na stran¢ miSni 1éze nachdzime (dista/né od segmentu postizeni)
poruchu hybnosti charakteru parézy ¢i plegie, tzn. spolu s pfitomnosti akcentace
proprioceptinich reflexii a s pfitomnosti iritacnich pyramidovych jevi
stejné tak ipsilateralné nachdzime poruchu hlubokého ¢iti (v€etn€ odpovidajici poruchy
parestézie pii klinickém vySetfeni)
oboji symptomatologie je disledek poruseni ipsilatealnich drah, tj. pyramidovych traktl
a zadnich miSnich provazci
kontralateraln¢ ke stran¢ 1éze nachazime poruchu ¢iti taktilniho, diskriminac¢niho, ¢iti
pro bolest a citi termického
o vyjimkou v kontralateralni poruse jsou velmi jednoduché dotekové senzace,
protoZe tyto jsou aferentné transportovany nejenom spinothalamickymi trakty,
ale 1 cestou zadnich provazci
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v télesném segmentu, odpovidajicim segmentu miSnimu, nachdzime motorickou
poruchu charakteru chabé parézy (z postizeni piednich rohit miSnich) a poruchu vsech
kvalit ¢iti

muze byt piitomna porucha defekace ¢i mikce, vétSinou reflexni méchyt ¢i rektum, a
porucha erektilni funkce

Syndrom kompletni transverzalni 1éze miSni

V naprosté vétsin¢ piipadit ma traumaticky ptvod

nahl¢é preruseni michy ptisobi ,,miSni Sok*

ve vSech urovnich pod sledovanym segmentem nachazime chabou plegii a ztratu Citi
pro vSechny kvality

porusena je inervace svéracu a vyhasnuty jsou sexudlni funkce

Misni Sok

z ¢asti vznika z diivodt nahlé absence centralnich eferentnich projekei, které prakticky
kontinualné usnadiiuji reflexy vnitini neurondlni misni sité, pravdépodobné cestou
retikulospinalnich drah

misni Sok nicméné postupné odezniva, jiz po nékolika dnech, maximalné par tydnech
po odeznéni miSniho Soku se navraci funkce miSnich struktur, je vSak zbavena
supraspinalni kontroly, a vyviji se charakteristicky obraz: spasticka plegie s poruchou
sfinkteru a sexudlnich funkci

charakteristika motorické poruchy je zavisla na vysi léze

Longitudinalni (provazcové) syndromy misni

jsou to poruchy, které vznikaji postizenim misnich drah, a to bud’ v celé jejich délce
(tehdy jsou pfiznaky patrny na hornich koncetinach, trupu i koncetinach dolnich) anebo
jenom v distalngjsi casti michy (potom jsou piiznaky patrny jen na trupu a dolnich
koncetinach nebo izolované na dolnich koncetinach)

Syndrom zadnich provazcii miSnich (Lichtheim — Dejérine)

pii postizeni fasciculus cuneatus a fasciculus gracilis dochézi k poruse hlubokého ¢iti,
tj. objevuje se pallhypestézie nebo pallanestézie

dal$imi ptiznaky je Slachova a okosticova hyporeflexie ¢i areflexie a spindlni ataxie, tj.
porucha rovnovahy a taxe, ktera se zhorSuje zavienim oci

Mrwe

pticinou je opét chybéni proprioceptivni aferentace

pokud jsou soucasné se zadnimi provazci postizeny 1 zadni kofeny misni, jsou pfitomny
1 prudké bolesti v kofenové distribuci

pfi¢inou syndromu zadnich provazci v minulosti byval nejcastéji tabes dorsalis, dnes
se vyskytuje jako nasledek funikuldrni myeldzy pti myeloproliferativnich chorobach,
nebo jako dusledek avitaminosy B12

Syndrom postrannich provazci miSnich (Risien — Russel)

pfi 1ézi postrannich provazcli misnich dochdzi k postizeni tractus corticospinalis
lateralis, a traktl spinocerebellarnich
hlavnimi pfiznaky jsou motorické poruchy charakteru syndromu horniho motoneuronu
predilekéné na dolnich koncetinach, a cerebeldrni ataxie, tj. ataxie, kterd se jen
minimaln¢ zhorSuje zavienim oci, a je zplsobena insuficienci proprioceptivni
informace do mozeckového kortexu
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nejcastéjsi pricinou syndromu postrannich provazcti misnich byva amytroficka laterdlni
sklerdza a vitaminové karence

Syndrom zadnich a postrannich provazci mis$nich (Crouzon)

syndrom zadnich a postrannich provazcti kombinuje ptiznaky obou vyse popsanych, tj.
postizeni hlubokého ¢iti s pallhypestézii nebo pallanestézii, hypo- nebo areflexii
Slachovou a okosticovou spolu s pfitomnosti symptomatologie horniho motoneuronu
(parézy, pritomnost pyramidové symptomatologie) a ataxii

ataxie je smiseného typu

nejéastéjsi pri¢inou tohoto syndromu je Friedreichova choroba

Syndromy miSniho konu, epikonu a kaudy

Syndrom mi$niho epikonu (L.4-S2)

miSni oblast, ktera se nazyva epikonus, se nachéazi tésn¢ nad zakoncenim michy ve vysi
téla obratle L1, zahrnuje segmenty L4-S2

syndrom epikonu je velmi vzacny, vznika bud’ v disledku intraspinalni expanze nebo
traumaticky

u syndromu epikonu jsou oslabeny nebo zménény zevni rotace a dorsalni flexe v ky¢li
(L4-S1), dale flexe v kolennich kloubech (L4-S2)

vyhasinaji reflexy L5-S2 (Achillova $lacha), reflex patellarni (L2-L4) ziistdva zachovan
vznikd ¢asteCna porucha funkce sfinktert: nedochdzi k Gplné inkontinenci moci a
stolice, ale méchyt a ampula se vyprazdnuji pouze reflexné

co se sexudlnich funkci tyce, obecné dochazi k erektilni dysfunkci, ale paradoxné je
nékdy popisovan priapismus bez schopnosti ejakulace

porusena je inervace potnich zlaz a v postizené oblasti dochazi k snadnému rozvoji
koznich 1ézi a dekubitl

Syndrom misniho konu (S3-Co03)

mis$ni konus je tvofen nejdistalngjsi ¢asti michy, tésné pied pfechodem michy v cauda
equina

konus je prakticky cely skryt za dolni ¢asti téla obratle L1 a meziobratlovou ploténkou
L1/L2

izolovany syndrom misniho konu se projevuje pfedevsim inkontinenci moce i stolice,
tj. postizenim sfinkterd mocového méchyte a sfinkterti anu, spolu s absenci analniho
reflexu, a erektilni dysfunkci a impotenci

ostatni motorické poruchy jsou spiSe nenapadné

typicka je porucha €iti, nazyvana ,,sedlovita“ — porucha ¢iti pro vsechny kvality v oblasti
perinea, v distalni ¢asti obou hyzdi a v horni tietin€ vnitini strany stehen

kromé hyp- az anestézie se nékdy mohou objevovat spontanni bolesti v oblasti perinea
dolni ¢asti hyzdi

Syndrom kaudy (caudae equinae, L3-S5)

je zpusoben 1ézi nervovych kotenli distalni michy, uspofadanych v duralnim vaku do
tvaru cauda equina
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nejcastéjsi pricinou byvaji medialni vyhiezy bedernich meziobratlovych plotének

od syndromu epikonu a konu misniho se syndrom kaudy lisi predev§im tim, ze byva
klinicky asymetricky

hlavnimi ptiznaky byvaji prudké, lancinujici bolesti, které distribuci odpovidaji
lumbalnim nebo sakralnim kofentim

dale je v daném dermatomu postizeno Citi, a to pro vSechny kvality

poruchy motoriky jsou pfitomny také vzdy, a jsou postizeny svalové skupiny
inervované vlakny postizenych kotenti
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3. Kmenové syndromy

- vzhledem Kk tomu, ze v oblasti kmene vytvaii pyramidovy trakt oboustranné pomérné
mohutny svazek, fada kmenovych syndroma obsahuje i symptomatologii syndromu
horniho motoneuronu

Webertv syndrom (hemiplegia alternans superior — oculomotorica)

- vznika v disledku postizeni cerebralniho pedunkulu

- klinicky se projevuje kontralaterdlni hemiparézou centralniho typu, kdy spasticky
hypertonus je smiSen s hypertonem plastickym, kontralateralni ataxii (z poruchy
kortikopontinnich drah) a ispilateralni nuklarni 1ézi n. oculomotorius

Benediktiiv syndrom

- vznikd v disledku 1éze dolniho mezencefalického tegmenta v urovni nucleus ruber

- klinicky se projevuje kontralateralni hemiparézou centralniho ptivodu, kontralateralni
hypestézii pro povrchové ¢iti, kontralateralnimi hyperkinézami charakteru chorey nebo
tiesu rubrdlniho charakteru

- je-li postizena i substantia nigra, vyviji se i kontralateralni hemiparkinsonska
symptomatologie

- ipsilateraln¢ je popisovana paréza n. oculomotorius nuklearniho typu spolu s mydridzou

Millard-Gublerav syndrom (hemiplegia alternans media — facialis)

- vzniké v disledku postizeni stfedniho pontu

- klinicky se projevuje kontralateralni spastickou hemiparézou (z postizeni pyramidovych
drah) a ipsilateralni parézou n. facialis nukledrniho typu, tj. s postizenim obou vétvi,
horni i dolni

Fovillav syndrom (hemiplegia alternans abducento-facialis)

- je obdobou syndromu ptedchoziho, jen rozsah kmenové léze byva ponékud vétsi, a proto dochdzi i postizeni
ipsilateralniho n. abducens, s odpovidajici subjektivné pocitovanou diplopii a objektivnim paralytickym strabismem

Locked-in syndrom (pfedni pontinni)

- vznika vétSinou v disledku trombodzy arteria basilaris, nebo oboustrannou obstrukci
AICA, pokud neni pti¢inou hemorrhagie

- 1ézi je postizen kmen v prakticky celém rozsahu ptfedni Casti v Grovni stfedniho a
horniho pontu

- ztoho vyplyva i klinickd symptomatologie: kvadruparéza (Castéji kvadruplegie) s
kompletni poruchou bulbarnich funkci

- intaktni zlistdvaji védomi a inervace hlavovymi nervy, které maji jadra v rostralni casti
kmene

- pacient je nehybny, se zachovanym v€domim, komunikace je schopen pouze mrkanim
nebo pohyby o¢i

Wallenberguiv syndrom (lateralni oblongatovy)

- byva jen vyjimecné pficinou spastické parézy

- typicky vznika v dasledku 1éze dorsolateralni ¢asti oblongaty, a projevuje se
kontralateralni poruchou ¢iti pro bolest, teplo a chlad (z poruchy spinothalamickych
traktll), dale kontralateralni ataxii a asynergii (z poruchy spinocerebellarnich trakti), a
ipsilateralnidam Hornerovym syndromem, nystagmem, dysarthrii a poruchami polykani
(z postiZeni ptislusnych hlavovych nervil)

- pouze je-li rozsah léze vétsi, mohou byt postizeny i pyramidové trakty a vznika
kontralateralni spasticka paréza
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- nejednd se vSak uz v tomto ptipad¢ o tzv. Cisty Wallenbergliv syndrom
Jacksoniv syndrom (hemiplegia alternans bulbaris-hypoglossica)

- vznika v disledku postiZeni stfedni oblongaty
- klinicky se projevuje kontralateralni spastickou hemiparézou (z postizeni pyramidovych drah) a ipsilateralni parézou
n. hypoglossus nuklearniho typu

Hemibulbarni syndrom (kontralateralni hemiplegie a ipsilateralni paréza n. trigeminus a
postranniho smiseného systému)

- vznika v dasledku 1éze poloviny dolni ¢asti prodlouzené michy

- pri¢inou byva nejéastéji obstrukce jedné PICA (zadni dolni mozeckova tepna)

- klinicky se projevuje kontralaterdlni hemiplegii centralniho typu a ipsilateralni
nuklearni senzitivni poruchou n. trigeminus (parcialni, nejcastéji IIl. vétev) a taktéz
ipsilateralni nukledrni poruchou postranniho smiseného systému
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4. Hlavové nervy L. — VI.

Hlavovy nerv 1. — nervus olfactorius, nerv ¢ichovy

n. olfactorius je Cisté¢ senzorickym nervem, ktery slouzi pouze jako aferentni draha
¢ichovych impulza

nejperifernéjsi ¢asti Cichové drahy jsou bipolarni senzorické bunky, které se dispersné
nachazeji roztrouSeny v ¢ichové sliznici horni C¢asti nosni dutiny a na povrchu horni
nosni conchy

periferni vybeézky téchto bunék slouzi jako vlastni ¢ichové receptory, které reaguji
s molekulami latek, rozpusténych v sekretu nosni sliznice

centralni vybézky, nazyvané fila olfactoria, prochazeji pies otvory v lamina cribrosa
ossis ethmoidalis do oblasti pfedni jdmy lebni, kde vytvafeni synapse na télech dalSich
neuronti

tyto neurony, nazyvané pro svij tvar mitralni buniky, lezi v tzv. bulbus olfactorius, ktery
je umistén v sulcus olfactorius

centralni vybézky druhych neuront vytvaieji spoleéné tractus olfactorius, ktery po
kratkém prabéhu v pfedni jamé lebni kon¢i v oblasti primarnich podkorovych
¢ichovych center, v trigonum olfactorium a substantia perforata anterior — zde se
zakoncuji na télech tfetich neuront

tyto buiikky potom svymi neurity dosahuji primarnich korovych ¢ichovych center, ktera
jsou uloZena v oblasti uncus gyri hippocampi, amygdaly a gyrus parahippocampalis,
tedy v limbickém kortexu

uplna ztrata ¢ichu se nazyva anosmie, snizena kvalita ¢ichu se nazyva hyposmie

porucha vnimani pachd, tj. situace, kdy nemocny vnima pachy neadekvatné, napt. latky
obecné pfijimané jako vonavé oznacuje za pachnouci a naopak, se nazyva dysosmie

Poruchy ¢ichu

nejcastejsi pfi€inou hyposmie nebo anosmie byvaji zanétlivé procesy sliznice nosni
dutiny, tj. napt. ryma

Z neurologické oblasti jsou nejcastéjSimi pricinami poruchy Cichu patologické procesy
Vv oblasti pfedni jamy lebni, napf. meningeom, tumory frontalnich lalokd, fraktury baze

lebni v oblasti lamina cribrosa pfi tzv. frontobazalnich poranénich a podobné

pfi¢inou muze byt tumor, krvaceni, mozkova ischémie nebo posttraumatickd malacie
vznikla v oblasti ¢ichovych center ¢i drah k nim sméfujicim

pacient v zacatku epileptického paroxysmu muize zpozorovat ¢ichové halucinace, tj.
udava, Ze citi neptijemné pachy, které¢ vSak objektivné v danou chvili neexistuji, jako
napf. shnild vejce, palici se gumu a podobné

Vysetieni ¢ichu

pro vysetfovani ¢ichu je tradicné popisovana metoda, pouZzivajici sadu vonicich a
pachnoucich latek, které mé pacient rozeznat a pokud mozno pojmenovat

z aromatickych latek je pouzivan napiiklad hiebickovy olej, vytazek z koriandru,
matova tinktura nebo kafr

Z pachnoucich latek se pouziva napft. velmi slaby roztok sirovodiku, nema byt pouzivan
¢pavek, ktery netestuje Cich, protoze drazdi receptory n. trigeminus, a ne ¢ichova vldkna
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pii vySetfeni se prakticky postupuje tak, Ze pacientovi ucpeme vatovym tamponem

jednu nosni dirku, a do blizkosti druh¢ pfikladame lahvicky obsahujici testované latky

podle charakteru odpovédi pacienta (tzn., zda vibec citi, jak siln¢€ vini ¢i pach citi, zda
rozezna jednotlivé latky) potom usuzujeme na hyposmii, anosmii ¢i dysosmii

Hlavovy nerv I1. — nervus opticus, nerv zrakovy

opticky nerv je podobné¢ jako nerv Cichovy ¢isté senzorickym organem
z morfologického hlediska se nejedna o pravy hlavovy nerv, ale o vychlipku tkan¢ CNS,
uzpusobenou k vnimani a pfenosu zrakovych impulst

Opticka draha

optickd draha zacina prvnimi neurony, kterymi jsou zrakové receptory, ty¢inky a Cipky
¢ipky jsou urc¢eny k vnimani zrakovych podnéti za plného svétla a ke vniméni podnéta
pfimych a barevnych

tyCinky uzptisobeny k vniméni za Sera a vidéni nebarevnému

druhymi neurony zrakové drahy jsou bipolarni buiiky, vytvarejici dohromady ganglion
retinae

centralni vybézky bunck ganglion retinae se zakoncuji na télech dalSich, tfetich neuronti
zrakové dréhy, kterymi jsou rovnéZ buiiky lezici v sitnici, které dohromady vytvaieji
ganglion opticum

centralni vybézky téchto bunék se potom sbihaji po povrchu sitnice k papile zrakového
nervu, kde se spojuji v nervus opticus, ktery vede vlakna z celé sitnice, ale bez
retinotopického usporadani

nervus opticus prochazi pres opticky kanal do oblasti pfedni a stfedni jamy lebni, a
v misté tureckého sedla se fascikuly z obou stran spojuji v tzv. chiasma opticum

v chiasmatu dochazi ke kfizeni vldken z obou nervi, které probiha tak, ze vlakna
z temporalnich polovin sitnic se nekitizi (asi tfetina vldken), kdezto vlakna z nasélnich

Mrv

polovin sitnic se kiizi

nepomer je zpusoben rozdilem ve velikosti zorného pole, které ,,obstarava* temporalni
a nasdlni strana sitnice, protoze zorné pole temporalni poloviny sitnice je podstatné
mensi

za chiasmatem potom jiz zrakova drdha pokracuje v dokonceném retinotopickém
usporadani jako tractus opticus a po pomérné kratkém prubéhu se zakoncuje na té€lech
tietich neuront v podkorovych zrakovych centrech, tj. corpus geniculatum laterale

asi 1/5 vlaken smétuje do reflexniho podkorového centra v colliculi superiores a area
pretectalis

Z corpus geniculatum laterale potom zrakova draha prochazi v capsule do bilé hmoty
parietalniho a okcipitalniho laloku, kde vytvaii mohutnou tzv. radiatio optica, neboli
Gratioletovo vlaknéni

vldkna se zakoncuji v primarnich korovych zrakovych centrech, kterda jsou uloZena
v oblasti sulcus calcarinus (arey 17 a 17a)

tyto Ctvrté neurony zrakové drahy pak svymi neurity dosahuji kone¢nych, asociacnich
zrakovych center v oblasti gyrus angularis (arey 18 a 19)

Vv neurondlnich populacich kalkarinniho kortexu dochazi pouze k vytvateni obrazu, k
naslednému ,,uvédoméni* si obrazu, dochazi az v dorsolateralnich okcipitalnich
zrakovych centrech

Reflexni synaptické spojeni
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dualezitou soucasti celého komplexu zrakové drahy je reflexni synaptické spojeni, které
je projekci vldken neuroni zrakové drahy varea pretectalis smérem
k parasympatickému jadru ncl. Edinger-Westphal, které nalezi ke komplexu jader
okohybnych nervi

Edinger-Westphalovo jadro vysila parasympaticka vlakna ke ggl. ciliare, a
postgangliova vldkna pokracuji cestou n. oculomotorius k nitroo¢nim svalim m.
sphincter pupillae a m. ciliaris

toto spojeni zrakové a okohybné drahy zajistuje velmi dalezité zornicové reakce

Vady zraku

kompletni ztrata zraku se nazyva slepota neboli amauréza

o jedna-li se o pfechodnou zalezitost, je pouzivan termin amaurosis fugax
pro zhorSeni kvality zrakového vniméni pfi zachovani svétlocitu se pouziva termin
amblyopie
,ostruvkovité” vypadky zorného pole se nazyvaji skotomy
poruchy zorného pole o vétsim rozsahu se nazyvaji hemianopsie, byt nemusi nutné
zabirat celou polovinu zorného pole
pro poruchy mensiho rozsahu, ale splyvajici (tedy nikoliv skotomy) se pouziva nazev
kvadrantova hemianopsie
pro poruchu tvorby zrakového vjemu v oblasti kalkarinniho kortexu je pouzivan nazev
korova slepota, pti poruse asociace zrakového vjemu s ostatni aferentaci je pouzivan
pojem zrakova agnozie (nerozpoznani vidéného)
pfi Uplném pieruseni nervus opticus nebo pii 1ézi vétSiny vldken v ném vznika
jednostranna amauréza (ipsilateralni)
pfi 1ézich zrakové drahy v oblasti chiasmatu mohou nastat v zasadé dvé situace:

o pokud dochazi k 1ézi chiasmatu napf. Gtlakem zvenci (meningeom), zpravidla je
poskozena jedna strana chiasmatu ptimym tlakem a druhd utlakem o sousedici
struktury

o Vtakovémto pfipadé jsou porusena zevni, nezkiizena vldkna v chiasmatu a
porucha je Vv oblasti nasalnich zornych poli — binazalni heteronymni
hemianopsie

o pokud dochazi k 1ézi chiasmatu utlakem zevniti* (rGst tumoril), jsou poruSena
vlakna vnitini, kfiZici se, ktera vedou podnéty z temporalnich zornych poli, a
vysledny klinicky syndrom se nazyva bitemporalni heteronymni hemianopsie

pii 1ézich tractus opticus, 1ézich v kapsule a optické radiaci jsou jiz postihovana vlakna
po prekiizeni, tedy vZdy ze stejnych polovin sitnic

o vysledkem je postizeni téch polovin (nebo kvadrantti) zornych poli, které lezi
kontralateraln¢ k 1ézi, a klinicky syndrom je nazyvan levostrannou nebo
pravostrannou heteronymni hemianopsii

pfi oboustranném poskozeni kalkarinniho kortexu (vétSinou v disledku cévnich poruch
ve vertebrobazilarnim fecisti) vznika korova slepota, kdy zrakova dréha az ke kortexu
je intaktni, ale kalkarinni neurondlni populace nevytvaieji vysledny zrakovy vjem

o pacient sice funkéné vidi, ale prakticky je slepy

pfi oboustranném postizeni asocianich zrakovych center v dorsolaterdlnim
okcipitalnim kortexu (opét vétSinou v disledku cévnich poruch ve vertebrobazilarnim
fecisti), vznika syndrom nazyvany zrakova agnozie

o pacient sice vidi, je schopen primarn¢ zpracovat zrakovy vjem, ale neni schopen
jej asociovat, tj. viadit do kontextu ostatni aferentace a kognitivné zpracovat

o klinicky obraz této poruchy je takovy, Ze pacient s otevienyma o¢ima budi
dojem dusevné nemocného, zmateného, naprosto dezorientovaného
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Klinické neurologické vySetieni zrakové drahy

kvalitu vizu lze jen orienta¢né testovat anamnesticky nebo zkouSenim, kolik prstli na
ruce pacient na urcitou vzdalenost vidi apod.
vySsetieni zorného pole je jen orientacni
o provadi se tak, Ze pacient je posazen nebo postaven ve vzdalenosti asi 1 metru
od vysettujiciho, ktery mu dlani zakryje jedno oko
o potom sdm zavie vlastni oko protilehlé, a volnou rukou pohybuje ve stiedni
vzdalenosti mezi sebou a pacientem vzdy z periferie zorné¢ho pole do centra ve
vSech smérech
o pacient je zadan, aby hlasil, kdy ruku (nebo pfedmét v ni drzeny) uvidi, a
vysetiujici srovnava tento okamzik s tim, kdy jemu se ruka v zorném poli objevi
také

o jde vlastn¢ o srovnani zorného pole vysetiujiciho, které je povazovano za
neposkozené, se zornym polem pacienta

dulezitym vySetienim souvisejicim se zrakovou drahou, je vySetfeni o¢niho pozadi
oftalmoskopem

prominence papily (tzv. méstnava papila) je métena v dioptriich a mize byt znamkou
kolisani, ¢i trvalej$iho vzestupu intrakranialni tenze

naopak atrofie papily ukazuje na déletrvajici 1ézi fasciculus opticus

Hlavovy nerv III., IV. a VI —n. oculomotorius, n. trochlearis a n. abducens

okohybné nervy pracuji v nedélitelné jednoté, proto jsou obvykle popisovany spolecné

N. oculomotorius

N

je pfedevsim nervem motorickym, ktery inervuje okohybné svaly m. rectus medialis, m.
rectus superior, m. rectus inferior, m. obliquus inferior a sval, ktery pohybuje o¢nim
vickem, m. levator palpebrae superioris

krom¢ motorickych vlaken vede n. oculomotorius vlakna parasympaticka, ktera
pochazeji (pres ggl. ciliare) z neurond jiz zminéného ncl. Edinger-Westphalova a ktera
inervuji vnitini o¢ni svaly m. sphincter pupilae a m. ciliaris

jadro n. oculomorius je uloZeno v rostralnim mezencefalu, v tegmentu pod aquaeductus
Sylvii

n. oculomotorius opousti mozkovy kmen na Urovni mezencefala ve fossa
interpeduncularis, a probiha po spodiné stfedni a predni jamy lebni, ptes fissura orbitalis
superior do orbity, kde se kmen nervu dé€li na jednotlivé vétve ptislusné jiZ inervovanym
svalim

. trochlearis

je Cisté motoricky nerv, ktery inervuje m. obliquus superior

jadro n. trochlearis je ulozeno v mezencefalu, prakticky v tésné blizkosti jadra n.
oculomotorius

nerv vystupuje (jako jediny z okohybnych nervti) z dorsalni strany mozkového kmene,
kmen obtaci a potom viceméné kopiruje prubéh n. oculomotorius, se kterym spole¢né
pronika ptes fissura orbitalis superior do orbity a inervuje piislusny sval

N. abducens

je Cisté motoricky nerv, ktery inervuje m. rectus lateralis
j&dro n. abducens je ulozeno v pons Varoli, zhruba na hranici jeho horni a stfedni ¢asti
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n. abducens vystupuje z mozkového kmene a probiha po spodiné stiedni a piedni jamy
lebni az k fissura orbitalis superior, kudy vstupuje do orbity

n. abducens je nejdelSim hlavovym nervem, navic relativné tenkym a vulnerabilnim,
coz je divodem jeho predilekéniho postizeni pii riznych intrakranidlnich afekcich

ve svém prubéhu do orbity vSechny tii okohybné nervy prochazeji kavernosnim sinem

Porucha okohybné inervace

projevi se symptomem, ktery se nazyva paralyticky strabismus
paralyticky strabismus je pacientem subjektivné vniman jako dvojité vidéni neboli
diplopie
pii 1ézi n. oculomotorius vznika strabismus, pii kterém postizeny bulbus smétuje lehce
lateralné a dold, tento typ je nazyvan divergentni strabismus
divergentni strabismus je patrny pii pohledu pifimo, zhorSuje se pii pohledu
kontralateralng, tedy od 1éze, a pti pohledu smérem vzhtru
o naopak mizi pii pohledu ipsilaterdlné, tedy na stranu postizeni
o stejné tak je nemocnym subjektivn¢ vniména diplopie
pfi 1ézi n. abducens vznika strabismus, pii kterém postizeny bulbus sméfuje medialné,
tento typ je nazyvan konvergentni strabismus
o jepatrny pii pohledu piimo, zhorsuje se pfi pohledu ipsilaterdlnim smérem, tedy
ve sméru 1éze a zlepSuje se, az mizi pti pohledu smérem kontralateralnim
o analogicky je nemocnym subjektivné vnimana diplopie
izolovana léze n. trochlearis se projevuje méné napadné
o pfi pohledu pfimo neni strabismus patrny, a ani neni nemocnym vnimana
diplopie
o diplopie se objevi pti pohledu lehce dolli a zevné na stranu 1éze (tzv. ,,syndrom
chiize ze schodi*), coz je okohybny pohyb, pfi kterém akce paralyzovaného m.
obliquus superior nejcitlivéji chybi

Paréza n. oculomotorius

projevuje se 1 postizenim vnitinich svalil oka, tj. m. sphincter pupillae a m. ciliaris
zornice selhava pti zkouSce fotoreakce 1 konvergence — zlstava dilatovana

rozsifeni zornice se nazyva mydriaza, z(izeni zornice miosa
stejna velikost zornic se nazyva izokorie, nestejna velikost zornic je anizokorie

Samostatné postiZeni n. Edinger-Westphal

dochdzi k tomu casto pfi intrakranidlnich expanzich (subduralni, epidurdlni nebo
intrakranidlni hematom, expanzivné se chovajici mozkova ischémie, absces, nebo
mozkovy tumor)

pti téchto patologickych procesech dochazi k tzv. stranovému pretlaku, pii kterém je
mozkovy kmen tlacen proti uponu tentoria cerebelli

dochazi ke ztraté schopnosti ziiZzeni zornice (m. sphincter pupillae) a ztraté schopnosti
akomodace (m. ciliaris)

klinicky je vysledkem stav, ktery se nazyva anizokorie, tj. nestejna velikost zornic,
pficemz mydriaticka zornice nereaguje na osvit ani na konvergenci

intrakranidlni patologii a hrozici temporalni konus
pfi kmenovych 1ézich v oblasti rostralniho mezencefala mize vzniknout stav, kdy jsou
postizeny pyramidové trakty a zarovenl jadro n. oculomotorius, coZ rezultuje
Vv kontralateralni pyramidovou symptomatologii a ipsilateralni nukledrni poruchu n,
oculomotorius — Weberova alternujici hemiparéza ¢i hemiplegie
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Samostatna porucha n. abducens

- muze vznikat jako disledek izolované mononeuropatie, napi. diabetické, nebo pii
meningitidach, intrakranialni hypertenzi, nebo jako dusledek nutri¢ni ¢i toxické afekce
- kromeg jiz vySe popsanych druhi strabismu je popisovano i tzv. Hertwig-Magendieho
Silhéni, kdy osa jednoho bulbu smétuje dolii a dovnitt, a osa druhého nahoru a zevné
Diferencialni dagnostika

- dilezity je Hornertiv syndrom

o vznika poruchou kréniho sympatiku

o je charakterizovan triadou miosa, ptosa a enoftalmus (,,zapadnuti bulbu), které
vznikaji v disledku poruchy sympaticky inervovanych hladkych svali m.
dilatator pupillae (miosa), m. tarsalis (ptosa) a m. orbitalis (enoftalmus)

- pfi vySetfeni okohybnych nervii se provadi vysetfeni o¢nich Stérbin, pohyblivosti
bulbt, postaveni a vzajemné interakce bulbti a tvaru a pohyblivosti zornic

Vysetieni o¢nich §térbin

- hodnoti se jejich velikost a také, zda je oboustranné shodna ¢i odliSna

- pfi vySetfeni Ize pozorovat ptozu, tedy pokles horniho vicka, ktery Sitku ptislusné
Stérbiny zuzuje

- klasickd ptoza, vznikla poruchou m. levator palpebrae superioris, je vyrazngjsi a
zasahuje az ptes polovinu zornice

Postaveni a pohyblivost zornic

- vySetfuje se pomoci sledovacich pohybt bulbli, pfi kterych je pacient vyzvan, aby
sledoval prst nebo ptedmét, kterym pohybujeme v jeho zorném poli

- pfitomto vySetieni jsou sledovany horizontdlni i vertikalni pohyby bulbi, rozsah jejich
pohybu, tzv. schopnost dotazeni do kraje

- pfi pohybu pozorovaného prstu nebo predmétu smérem ke kotfeni nosu je hodnocena
schopnost fyziologické konvergence bulbli

Testovani zornicové reakce

- provadi se test na konvergenci a osvit

- hodnotime klidovou §itku zornic, potom provadime osvit, nejlépe silnym bodovym
zdrojem svétla a hodnotime reakci pfimou (osvicené zornice) i konjugovanou (tj. reakci
zornice druhostranné)

Hlavovy nerv V. — nervus trigeminus, nerv trojklanny

- N. trigeminus je smiSeny nerv, ktery obsahuje senzitivni, motoricka i senzoricka vldkna

- gangliové buniky pro vSechna senzitivni vlakna jsou ulozeny v ganglion semilunare
Gasseri na spoding sttedni jamy lebni

- centrdlni vyb&zky téchto bunék tvoii mohutny kmen nervu, ktery se po kratkém
intrakranidlnim pribéhu zanotfuje do kmene na hranici mezi pontem a pedunculi
cerebellares medii

- periferni vybézky vystupuji z ganglia ve 3 vétvich:

o 1. vétev — n. ophtalmicus, vystupuje z lebky pies fissura orbitalis superior, a
jesté pred vystupem vydava vétev ramus duralis, ktera senzitivné inervuje
tentorium cerebelli a pfilehlou ¢ast dury v oblasti pfedni a stfedni jamy lebni

* po vystupu vydava vétve, pricemz jedna z nich, n. nasociliaris, obsahuje
vlakna, kterd prochazeji ptes ganglion ciliare

27



o 2. vétev — n. maxillaris, vydava také jesté pred vystupem z nitrolebi r. duralis,
kterd senzitivn¢ inervuje duru mater v predni jamé lebni, a vystupuje ptes
foramen rotundum do fossa pterygopalatina, kde vydava vétev n. zygomaticus,
a kde kmen n. maxillaris opoustéji vldkna, sméfujici ke ganglion
pterygopalatinum

= zbytek vldken potom jako hlavni kmen, nazyvany n. infraorbitalis,
vstupuje do ocnice

o 3. vétev, n. mandibularis, obsahuje i tzv. portio minor nervi trigemini, tj.
motoricka vlakna urcena k inervaci zvykacich svala

= n. mandibularis vystupuje z nitrolebi pies foramen ovale, jesté pied
vystupem vydava také sviij r. duralis

= po vystupu vydava n. auriculotemporalis a nervus alveolaris inferior,
ktery ptfes foramen mentale vystupuje na povrch splanchnokrania jako n.
mentalis

= nervus alveolaris inferior za svého prib¢hu v mandibularnim kanalu
vydava vldkna pro senzitivni inervaci alveolarnich vybézka, zubu a
gingivy dolni Celisti

* od n. mandibularis se jesté od¢lenuje n. lingualis, ktery vede chutova
vlakna z prednich 2/3 jazyka, ktera se vSak zdhy odpojuji a jako chorda
tympani se pfipojuji k n. facialis a pokracuji dale v jeho prub¢hu, ale
aferentnim smérem

Portio minor n. trigemini

motoricka vétev pro zvykaci svaly — m. masseter,m. pterygoideus medialis a lateralis a
m. temporalis

Poruchy n. trigeminus

centralni poruchy vétSinou doprovazeji kmenové léze, vzhledem k tomu, Ze vlakna
k trigeminu v oblasti capsula interna jsou pomérn¢ maly svazek

jeho jadro je velké, saha od rostralniho mezencefala pfes pons a oblongatu az do hornich
krénich segmenti C1-C3 — pomérné lehce zranitelné

periferni poruchy mohou vznikat v disledku 1éze kdekoliv v pribéhu nervu po vystupu
z kmene

ptic¢inou 1éze mlize byt utlak velkym neurinomem akustiku nebo meningeomem koutu
1ézi jednotlivych vétvi po vystupu z ganglia mohou zplisobovat nejriznéjsi afekce baze
lebni, jako jsou nadory, traumaticka postizeni, apod

VysSetieni n. trigeminus

hlavni funkce n. trigeminus, €iti, se vySetfuje podobné jako ¢iti jinde na téle

vatovym smotkem pohybujeme v inervacni oblasti n. trigeminus nejprve na jedné,
potom druhé strané téla, vzdy nejdiive ve vertikalnim, potom v horizontdlnim sméru, a
snazime se lokalizovat zonu hypestézie nebo anestézie

1éze n. trigeminus periferniho typu se projevuji hypestézii nebo anestézii v piislusSném
okrsku vétvi n. trigeminus (nebo ve vSech vétvich, pokud je postizen kmen nervu)

1éze nuklearni se projevuji tzv. cibulovitou poruchou ¢iti, kdy je centrum poruchy kolem
ustniho koutku a podle rozsahu postizeni jadra se dalsi okrsky ,,cibulovité* nabaluji na
tento okrsek centralni

VysSetieni reflexii n. trigeminus

vySetiuji reflexy konjunktivalni, kornedlni a masseterovy
konjuktivalni a kornedlni reflex
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o pii vySetfeni se vatovym smotkem dotykame spojivky nebo rohovky oka,
pacient pfitom hledi smérem od vysettujiciho
o odpovédi je oboustranny stah m. orbicularis oculi
- masseterovy reflex se vySetfuje pfi pootevienych ustech, poklepem na palec, polozeny
V mentalni krajiné¢
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. Hlavové nervy VII. — XII.

Hlavovy nerv VII — nervus facialis, nerv licni

- n. facialis je pfedev§im motoricky nerv, ktery vede i vlakna senzoricka a vldkna
parasympaticka

- vlakna k horni ¢asti jadra nervu ptichdzeji z obou hemisfér, k dolni ¢asti jadra pouze
Z hemisféry kontralateralni

Pribéh

- motoricka vlakna n. facialis vychazeji z n. originis n. facialis ulozeného v pontu, pii
svém vystupu obkruzuji jadro abducentu a vystupuji jiz jako kmen nervu z lateralni
strany pontu

- nerv probih4 spole¢né s n. statoacusticus mostomozeckovym koutem, a vstupuje do
meatus acusticus internus a zde do canalis nervi facialis

- kanal prochdzi celou pyramidou, ohyba se v kolénku v dorsalni ¢asti pyramidy blizko
sklipkti a zde vytvaii ganglion, nazyvané ganglion geniculi

- za svého pribéhu ve facidlnim kandlu vydéva nervus facialis nervus stapedius, ktery
vstupuje do stfedousi a inervuje m. stapedius

- VvV misté ganglion geniculi se oddé€luji parasympaticka vldkna pro slznou zldzu a dalsi
zlazy obli¢ejovych dutin a ustni dutiny, ktera pokracuji jako nervus petrosus major ke
ganglion pterygopalatinum

Senzitivni ganglion — ganglion geniculi

- zdejsi bunky slouzi jako buniky senzorické, protoze svymi perifernimi vybézky vedou
chutové podnéty z receptorti prvnich 2/3 jazyka, pii¢emz tkan jazyka opoustéji v kmeni
n. lingualis (vétev n. trigeminus), ale oddéluji se jako samostatny svazecek nazyvany
chorda tympani a ptipojuji se ke kmeni n. facialis

- centralni vybézKky téchto bunek se spojuji s vyse popisovanym n. intermedius, vstupuji
spole¢né s nim do mozkového kmene a zakoncuji se na télech bun¢k chutového jadra
nucleus tractus solitarii

- kromé toho chorda tympani i n. intermedius obsahuji parasympaticka eferentni vladkna,
ktera jsou sekrecni povahy a slouZi k inervaci slinnych zlaz pod¢elistni a podjazykoveé

- hlavni kmen n. facialis vystupuje z lebky ve foramen stylomastoideum, inervuje zadni
biisko m. digastricus a v oblasti glandula parotis se déli na dvé vétsi vétve, horni a dolni,
a fadu drobnych vétévek pro svaly obliCeje, které se nazyvaji plexus parotideus

- nejnapadngjSim ptiznakem poruchy licniho nervu je porucha hybnosti obli¢ejového
svalstva, paréza n. facialis

o podle charakteru poruchy se nazyva parézou periferni (Bellova obrna) nebo
centralni

o porucha sluchu, kterd vzniké postizenim n. stapedius, se nazyva hyperakiiza
- porucha chuti, vznikla 1ézi vlaken v chorda tympani, se nazyva ageusie nebo dysgeusie
Paréza periferniho typu

- vznikd pfi 1ézi nervu kdekoliv po jeho vystupu z mozkového kmene, nebo pfi 1ézi
V oblasti jadra

- nejnapadnéjSim ptiznakem je pokles ustniho koutku a omezeni nebo nemoznost pohybu
koutkem pt1 mimickych pohybech

- dale vznika vyhlazeni nasolabialni ryhy, pokles dolniho vicka (ectropium)
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dale je vzhledem k nemoznosti dovieni o¢ni Stérbiny (lagoftalmus) patrno putovani
bulbu smérem vzhiru pii pokusu o zavieni o¢i (Belliv fenomén)
dale je patrno vyhlazeni vrasek na Cele, neni schopen pohybu obo¢im

krom¢ toho jeste¢ pii postizeni nad odstupem n. stapedius vznikd hyperakuza, tj.
nepfijemné az bolestivé vnimani zvuki a pfi postizeni nad spojenim s chorda typmani
ageusie nebo hypogeusie na piislusnych piednich 2/3 jazyka

Paréza centralniho typu

vznikd pfi supranukledrni poruse motorickych vldken tractus corticospinalis, a
vzhledem K charakteristikdm supranuklearni inervace facialniho jadra postihuje jen
dolni polovinu obli¢eje, kde ma stejné charakteristiky, co se tyce poruchy mimického
svalstva

na rozdil od obrny periferni nejsou postizeny sluch a chut’

pii kmenovych 1ézich v oblasti pontu mize né€kdy vznikat alternujici hemiplegie
pontinniho typu (Millard-Gubler), kdy je jednostrannd hemiparéza doprovazena
kontralateralni parézou n. facialis nuklearniho typu

Vyseti‘eni

sestava z pozorovani, jakych mimickych pohybt je nemocny schopen, zda dovie oko,
zda je schopen naSpulit usta, zapiskat, nakrcit ¢elo apod.

cilené se dotazujeme na poruchy sluchu a je provadéno vysetieni chuti
z reflext vySetfujeme reflexy facio-trigemindlni, tj. reflex kornealni a konjunktivalni

Hlavovy nerv VIII. — nervus statoacusticus, nerv sluchovy a vestibularni

8. hlavovy nerv je slozen ze 2 vé&tvi, z n. vestibularis a n. acusticus

nervus vestibularis byl probran v kapitole vénujici se vestibularnimu systému a jeho
porucham, proto zde bude probran pouze n. acusticus

jedna se o Cisté senzoricky hlavovy nerv

prvnimi neurony sluchové drahy jsou bipolarni bunky ulozené v ganglion spirale Corti
Vv blanitém labyrintu hlemyZd¢ (cochlea) ve vnitfnim uchu

jejich periferni vybézky tvoii synapsi s vlaskovymi bunikami Cortiho organu, které
reaguji na pohyb endolymfy, ktery je zplisoben pievodem zvukovych vin ptes bubinek
a pfevodni Ustroji stfedniho ucha

Pribéh

centralni vybézky bunck (Cortiho organu) se potom spojuji a jako samostatny svazek
vlakna vstupuji do meatus acusticus internus, kde se spojuji s nervus vestibularis, a dale
potom pokracuji mostomozeckovym koutem k mozkovému kmeni, do kterého vstupuji
v oblasti pontu

V pontu se centralni vyb&zky zakoncuji na télech druhych neuront sluchové drahy, které
formuji sluchova jadra, ncl. cochlearis ventralis a dorsalis

neurity bun¢k ze sluchovych jader potom pokracuji zkiiZzen¢ i nezkiizen€ kmenem jako
pies corpus trapezoideum a horni olivu do primarnich podkorovych sluchovych center,
ktera lezi v colliculi inferiores a v corpora geniculata mediales

za svého pribéhu kmenem vytvareji tato vlakna svazek, nazyvany lemniscus lateralis

Z primarnich podkorovych sluchovych center potom vldkna tfetich neuronii pokracuji
JiZ do kortikalnich sluchovych center, kterd jsou uloZena na zevni stran€ temporalniho
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laloku, v oblasti tzv. Heschlova gyru (gyri temporales transversi, Brodmannovy arey
41, 42)

Porucha sluchu

castecna porucha sluchu se nazyva hypakuza, uplnd jednostranna porucha se nazyva
anakuza

pro oboustrannou tplnou poruchu, hluchotu, se pouziva termin surditas

zvysené vnimani zvuki (viz piredchozi oddil o n. facialis) se nazyva hyperakaza
tinnitus je termin, kterym se oznacuji rizné nepiijemné zvuky, vétSinou neexistujici, ale
vnimané v jednom nebo obou usich (Suméni, huceni, skiipéni, tep apod.)

fakt, ze lemniscus lateralis obsahuje vldkna zkfizend i nezktizend, tedy ze sluchovych

jader z obou stran, je pfic¢inou, pro¢ pii postizeni centralniho tiseku sluchové drahy
nedochdzi k vyraznéjsim poruchdm sluchu

proto jsou vyznamnéjsi sluchové poruchy, zejména lateralizované, diivodem k patrani

Vyseti‘eni sluchu

1)

2)

3)

K hrubému, orientaénimu zji§téni poruchy sluchu se pouziva zkousky hodinek
(ptikladame hodinky nemocnému k uchu a dotazujeme se, zda slysi tikéni, v rizné
vzdalenosti: 5, 10, 15 cm, a hodnotime rozdil mezi obéma sluchovymi aparaty)

dale Ize sluch zkouset tak, ze pacienta postavime na urcéitou vzdalenost, ptikdzeme mu
zakryt si jedno ucho, a Septem prondsime nazvy Cislic (,,tficetosm* apod) a zaddame jej
o zopakovani ¢islovky

krom¢ téchto orientacnich zkousek existuji jesté tradicné uvadéné zkousky ladickoveé,
které jsou sice provadény vyjimecné, ale pro uplnost a zachovani tradice je uvedeme i
zde:

Weberova zkouska

- spociva v ptiloZeni rozezvucené ladicky na vertex lbi a dotazu, zda pacient vniméa
zvuk ladi¢ky v obou usich stejné

Rinného zkouska

- kdy pfiloZime patku rozezvucené ladicky na processus mastoideus vysetfovaného
aparatu a vyzveme nemocného, aby gestem oznamil, Ze piestal zvuk vnimat

- na tento signal pfiblizime patku ladi¢ky k vné&jSimu zvukovodu a pokud je funkce
pacientova sluchového ustroji v poradku, mél by jesté zvuk slySet (vzduSné vedeni
je normalné citlivéjsi nez kostni)

Schwabachova zkouska

- kdy patku rozezvucené ladicky piikladame na pacientiiv processus mastoideus a
v okamzZiku, kdy hlasi, Ze jiz nevnima zvuk ladicky, pfikladame patku na vlastni
procesus mastoideus

- predpokladem je piesvédceni, ze sluchovy aparat vysetiujiciho je zcela intaktni

- zanormalnich okolnosti by vySetiujici také jiz nemél zddny zvuk vnimat

Hlavovy nerv IX. — n. glossopharyngeus, nerv jazykohltanovy

n. glossopharyngeus prakticky nedélitelné patii k postrannimu smisenému systému,
tvofenému 9., 10. a 11. hlavovym nervem, kter¢ sdileji jak jadra, tak i néktera vlakna, a
stejné tak 1 inervacni oblasti

je smiSeny nerv, ktery vede motorickd, senzitivni i senzoricka vldkna
jeho jadro se nachdzi v rostralni ¢asti oblongaty
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Z lateralni strany oblongaty také n. glossopharyngeus vystupuje, aby po kratkém
prubéhu vytvoril 2 ganglia: ganglion intracraniale (superior), nachazejici se jesté ve
sttedni jamé lebni, a tésné po vystupu zlebky pies foramen jugulare ganglion
extracraniale (inferior)

Senzitivni ganglia

ganglion intracraniale a extracraniale obsahuji prevazné pseudounipolarni gangliové
bunky senzitivnich a senzorickych vldken
vlakna bun¢k z ganglion extracraniale vytvaieji n. tympanicus, ktery vstupuje do plexus
tympanicus, a po vystupu z plexu vytvafeji n. petrosus minor a smefuji smeérem ke
ganglion oticum

o funkeci téchto vldken je sekretoricka inervace ptiusni zlazy

senzitivni vlakna, vedena n. glossopharyngeus, jejichz gangliem je ganglion
intracraniale, se zakonCuji spolu se senzitivnimi vlakny z 10. hlavového nervu,
senzoricka vlakna potom v nucleus tractus solitarii, spole¢né s vlakny vedenymi cestou
chorda tympani a 5. a 7. hlavovym nervem

vlakna, vedena cestou n. petrosus minor maji jako jadro nucleus salivatorius inferior

motorickym jadrem n. glossopharyngeus je nucleus ambiguus, které je také motorickym
jadrem 10. hlavového nervu

Supranuklearni drahy

jsou tvofeny vlakny bunck ze senzitivniho a chut'ového jadra n. glossopharyngeus

senzitivni vlakna prochazeji kmenem, ptidavaji se k lemniscus medialis a zakoncuji se
na buiikach senzitivnich jader thalamu

tieti neurony se potom svymi neurity zakoncuji v operkularni ¢asti senzomotorického
kortexu v gyrus postcentralis

vldkna z chutového jadra (ncl. tractus solitarii) prochazeji kmenem také spole¢né
s lemniscus medialis a zakoncuji se ncl. ventralis posteromedialis thalamu

neurony thalamickych neuronii se potom zakoncuji v oblasti kortikdlniho chutového
analyzatoru, ktery je uloZen v gyrus postcentralis v area 43

co se tyce inervacni funkce n. glossopharyngeus, tak motoricky inervuje faryngealni
svaly, spole¢né s vlakny 10. hlavového nervu

senzitivni inervace zahrnuje mékké patro, farynx véetné Eustachovy tuby, tonsily, zadni
tietinu jazyka a stiedousni dutinu

senzorickd inervace zahrnuje chut'ové podnéty ze zadni tietiny jazyka
hlavnim podilem vegetativni inervace jsou sekrec¢ni vldkna pfiusni slinné Zlazy

Porucha

motorické inervace je nazyvana parézou

porucha senzitivni funkce je nazyvana hypestézii nebo anestézii, pfipadné dysestézii
porucha chuti se nazyva ageusie (pokud je chut Gplné vymizeld), nebo hypogeusie pti
snizeni, nebo dysgeusie pii chybném vnimani chuti

pti 1ézich n. glossopharyngeus vznika pouze omezena motorick4 porucha vzhledem ke
spole¢né inervaci fady struktur s 10. hlavovym nervem

hlavnim ptiznakem je porucha senzitivni, ktera zahrnuje vétSinou mékké patro, tonsilu
a zadni sténu faryngu

vegetativni porucha se vétSinou projevi minimalné, protoze zbyvajici slinné Zlazy
dostatecné nahrazuje nefungujici glandula parotis
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Vysetieni reflexu

z reflexti 1ze vySetfovat reflex faryngeélni, pti kterém se dotykame Spatli zadni stény
faryngu, reflexni odpovédi je daveni

dale reflex patrovy, kdy na dotek $patli reaguje piislusny patrovy oblouk pohybem
smérem vzhiru

pii jednostranné paréze mekkého patra se objevuje tzv. piiznak opony: raphe pharyngis
pfi jednostranné paréze konstruktort faryngu se pfi podrazdéni jeho zadni stény (napft.
Spatli) vychyli na zdravou stranu stahem neporusenych spiralovité probihajicich vldken
konstriktorti, coz ptfipomind pohyb opony, rozhrnujici se jako ve starém divadle ke
stran¢ a vzhuru (za normalnich okolnosti raphe zlstava ve stfedni ¢aie a pharynx se
zveda symetricky)

pfiznakem oboustranné parézy mékkého patra nebo téz$i parézy jednostranné je
huhnavy hlas (nasolalie)

Hlavovy nerv X. — nervus vagus, nerv bloudivy

dvé jadra nervus vagus jsou spole¢na i pro predchozi n. glossopharyngeus, tzn., Ze
senzitivnim jadrem n. vagus je nucleus terminalis alae cinereae, a motorickym jadrem
je nucleus ambiguus

jadrem vegetativnich vladken, jdoucich cestou nervus vagus, je nucleus originis dorsalis
nervi vagi, také uloZeny v oblongaté

n. vagus vystupuje z lebky ptes foramen jugulare, pfed vystupem vytvaii ganglion,

nazyvané ggl. jugulare, po vystupu vytvaii ganglion nodosum

ganglion jugulare obsahuje neurony pfislusejici vldknim senzitivnim, ganglion
nodosum pseudounipolarni neurony s aferentnimi axony senzorickymi, tj. axony
vedoucimi chut'ové podnéty z receptorti ulozenych v oblasti dolniho faryngu a epiglottis

Inervace

%

motoricky n. vagus inervuje pifi€n¢ pruhované svalstvo stejné oblasti jako n.
glossopharyngeus (nicméné primarni je zde vagova inervace), tj. patrové oblouky,
farynx, kromé toho svaly laryngu a prostfednictvim vétve n. recurrens i svaly hlasivek
dale inervuje hladké svalstvo celé zazivaci trubice az po flexura coli lienalis, dale
inervuje hladké svalstvo bronchidlniho stromu a visceralnich arterii

vydavéa také rami cardiaci (nervi cardiaci deccelerantes), které inervuji myokard
(spolecné se sypatickymi rami cardiaci — accelerantes — z hrudniho sympatiku)
senzitivni inervace n. vagus zahrnuje farynx a larynx, a svou vétvi ramus auricularis
nervi vagi inervuje ¢ast zevniho zvukovodu a ptilehlé partie uSniho boltce

kromé toho senzitivné inervuje sliznici bronchl a ezofagu a pfes rami durales tvrdou
plenu zadni jamy lebni

sekretoricka inervace vagu je spiSe sekundarni povahy, inervuje sekretoricky drobné
zlazy mukosy respira¢niho a horni ¢asti zazivaciho traktu

Porucha

pii jednostranné 1ézi n. vagus dochazi, podobné jako pii 1ézi n. glossopharyngeus,
k nasolalii z poruchy mékkého patra

kromé toho se ale porucha vagu manifestuje i dysfonii, chraptivosti hlasu z jednostranné
poruchy n. recurrens, a z toho rezultujici poruchy hlasivek

patrny je pfiznak opony, pretahovani patra na zdravou stranu pfi fonaci, podobn¢ jako
pii 1ézi n. glossopharyngeus, stejné jsou i poruchy senzitivity
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- pfi poruse vegetativni inervace zprostiedkovavané n. vagus se mohou objevit poruchy
motility gastrointestinalniho traktu, spiSe nespecifické povahy

- zavazngjsi jsou poruchy srde¢niho rytmu, kdy vétSinou dochazi k tachykardii, nicméné
pretrvavajici inervace z jednoho n. vagus je dostatecnd k udrzeni norméalnich poméra
sympatikus/parasympatikus

VySetieni

- vySetieni provadéna ve snaze o testovani funkce vagu se prakticky nelisi od vySetfeni
popsanych u n. glossopharyngeus

- dalezita je laryngoskopie (direktni nebo za pomoci flexibilniho laryngoskopu)
k verifikaci poruchy hlasivek pfi 1ézi n. recurrens

Hlavovy nerv XI. — nervus accessorius, nerv pridatny

- nervus accesorius je poslednim nervem z tzv. postranniho smisené¢ho systému

- je Cisté motoricky

- jeho jadrem je distalni ¢ast nucleus ambiguus, ktery byl jiz zminén v souvislosti
s pfedchozimi dvéma hlavovymi nervy

Prubéh

- n. accessorius vystupuje z kmene v dolni ¢asti oblongaty a z lebky pies foramen
jugulare

- nevytvari ganglia jako pfedchozi dva nervy

- po vystupu z lebky se dé€li na 2 vétve, vnitini a vnejsi

- vnitfni vétev motoricky inervuje podobny okrsek jako glossopharyngeus a vagus, tj.
svaly laryngu

- vnéjsi vétev nervu dostava vldkna jesté cestou spojky z krénich segmentii C1-C5, a
motoricky inervuje m. trapezius a m. sternocleidomastoideus

Porucha

- léze vnitini vétve, ktera je identickd s motorickou poruchou n. vagus (chybi vSak
porucha senzitivni a senzorické inervace)

- pri lézi vnitini vétve je motorické postiZeni identické s motorickym postizenim n. vagus
a n. glossopharyngeus, a prakticky je oddiferencovatelné pouze chybénim poruch
senzitivnich a senzorickych

- 1zolované postiZeni n. accessorius je vSak spiSe raritou

- postizeni vnitini vétve se projevi poruchou inervace m. trapezius, jehoz hlavni funkci je
elevace ramene, a poruchou inervace m. sternocleidomastoideus, jehoz funkci je rotace
krku a hlavy na opa¢nou stranu a anteroflexe krku a hlavy

VySetieni
- vySetfeni provadénad k verifikaci 1€éze vnitini vétve nervu se neliSi od vySetieni
provadénych u n. vagus a n. glossopharyngeus, co se motoriky tyce

- funkci zevni vétve testujeme elevaci ramene proti odporu a rotaci hlavy proti odporu
(vySetiujici klade odpor otaceni hlavy tlakem na bradu v opa¢ném sméru)

Hlavovy nerv XII. — nervus hypoglossus, nerv podjazykovy

- nervus hypoglossus je Cist¢ motorickym nervem, jehoz funkci je vyluéné inervace
svalstva jazyka
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jadro nervus hypoglossus je uloZeno distalné v oblongaté

Priibéh

pomeérn¢ tenky kmen nervu po vystupu z kmene smétuje ke klivu, kde se noii do canalis
nervi hypoglossi, ptes ktery vystupuje z lebky, dostava se do podjazykové krajiny a zde
se d¢li do vétévek pro jednotlivé svaly jazyka

Porucha

porucha inervace jazyka se nazyva glossoplegie

postizeni jadra n. hypoglossus spolu s druhostrannou hemiparézou je znamkou kmenové
Iéze v oblasti oblongaty a nazyva se hemiplegia alternans bulbaris (hypoglossica)
Jackson

pii jednostranné 1ézi n. hypoglossus vznika situace, kdy pfi plazeni Spicka jazyka
sméfuje na postizenou stranu, a to pro prevahu zdravého m. genioglossus

naopak v klidové poloze v dutiné ustni sméfuje Spicka na stranu zdravou, pro
nedokonalou dekontrakci m. genioglossus a pfevahu dalSich zdravych ,,vtahujicich®
sval

supranukledrni inervace jadra n. hypoglossus je =zajisténa kortikobulbarnimi
motorickymi drahami a kortikdlni centrum lezi v dolni operkularni oblasti
precentralniho gyru

inervace jadra je zktizena, proto se jednostranné centralni 1éze projevuji jen lehce nebo
vyjimecné

Vysetieni

pii vySetfeni funkce n. hypoglossus se provadi zkouska plazeni, hodnotime, zda pacient
plazi ve stfedni cafe a zda i v klidu jazyk lezi v Gstni dutiné ve stfedni ¢aie

déle lze testovat diadochokinezu jazyka, pfi kmitani Spicky jazyka od jednoho ustniho
koutku k druhému

pfitlaceni jazyka Spatli na vestibulum a spodinu ustni mize odhalit drobné fascikulace,
svédcici pro nuklearni 1ézi (,,neklidny jazyk*)

ptiznak jazyka, kdy pacient nedokaze udrzet jazyk ve vyplazené poloze, je typicky pro
pocatecni stadia Huntingtonovy nemoci
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6. MozecCkové syndromy

mozecek je Casti mozku, uloZzeny v zadni jamé lebni a vyznamné se podili na fizeni
pohybu

spolec¢né s bazalnimi ganglii moduluje aktivitu kortikélnich a spinalnich neuronti

K hlavnim funkcim mozecku patii:

1. fizeni svalového tonu

2. fizeni rovnovahy ve stoji a pii chizi

3. fizeni pfesné koordinace, plynulosti a casové néslednosti pohybil vSech ¢asti téla pfi

cilenych volnich pohybech

Anatomie

mozecek je ulozen v zadni jdmé lebni, dorzalné¢ od mozkového kmene, infratentoridlné
od velkého mozku je oddélen vychlipkou tvrdé pleny — tentorium cerebelli
s mozkovym kmenem je spojen tfemi pary pedunkula
o zoblongaty knému jdou pedunculi inferiores, které obsahuji pfedevsim
aferentni  vldkna  (tractus  spinocerebellaris  posterior a  tractus
vestibulocerebellaris)
o zpontu vedou do mozecku pedunculi medii, kterymi vedou drahy kortiko-
ponto-cerebellarni
o pedunculi superiores spojuji mozecek s mezencefalem a obsahuji zvlasté
kiizici se eferentni mozeckové trakty, z aferentnich drah potom tractus
spinocerebellaris anterior, tractus rubrospinalis a tractus tectospinalis
mezi mozeckem a mozkovym kmenem leZi 4. komora mozkova, jejiZz stény tvofi
mozeckové pedunkuly a strop ventralni strana vermis, z obou stran vermis potom lezi
mozeckové hemisfér
Vv pfedni ¢asti mozecku je v zdhybu tvofeném kortexem hemisfér a vermis umisténa
pars flocculonodularis

Symptomatologie mozeckovych poruch

Subjektivni symptomy mozeckovych poruch

vertigo (zavrat’, poruchy rovnovahy), pocitované nejcastéji jako tah na nékterou stranu
je-li léze lokalizovana v mozeckové hemisféfe, pacienti mivaji vestoje pocit tahu
Kk postizené stran¢, nezavisle na piipadné zméné sméru stoceni hlavy a krku

je-li 1éze lokalizovana v obou hemisférach, pacienti maji vestoje pocit kolisani ze strany
na stranu

je-li 1éze lokalizovana ve vermis, pacienti pocituji nejcastéji tah dozadu

porucha obratnosti pohybi

postihuje zejména pohyby drobné
potize nemocni pocituji zejména pii zapinani knoflikl, pfi obouvani, potize jsou pii
manipulaci s piiborem pfi jidle

Poruchy chiize
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- pocituji témeét vSichni pacienti s mozeckovym postizenim, a nejCastéji subjektivné
problémy popisuji jako ,,chizi jako opily*

- nemohou udrzet smér, odchyluji se stiidavé do obou stran, kladou pfi chtizi nohy daleko
od sebe

- kroky jsou dlouh¢, nakrocena dolni koncetina se nadmérné vymrstuje do vysky

Objektivni symptomy postiZeni mozecku:

- mozeckova ataxie, ktera je poruchou stihani cile v prostoru

- mozeckova ataxie ma (oproti jinym typim ataxie) specifické rysy

o je to pfedevs§im hypermetrie, coz je sklon k pfestieleni pohybu, dysmetrie, ktera

je tendenci k minuti cile, telebradykineze, ktera je zpomalenim pohybu pied
dosazenim cile, a koncovy tremor, ktery se dostavuje tésn¢ pired dosazenim cile
a je oznaCovan jako intencni tremor

- vyznamnym rysem mozeckové ataxie je, ze se nezhorsuje pti vytazeni zrakové kontroly

Dyskoordinace

- je projevem neschopnosti uzivat béhem pohybu soucinnosti agonistli a antagonistl

- pohyb za dosazenim urcitého cile neni plynuly, pfimocary a Gsporny, ale je nadmérné
rozmachly, protoZe pacient zapojuje jednotlivé svalové skupiny nesynchronizovang,
postupné

- umozeckovych 1ézi vdzne schopnost vykonavat rychlé alternujici pohyby, pfi nichz se
V jednom kloubu rychle stiidaji dva opa¢né pohyby (napf. flexe a extenze, pronace a
pupinace) — tato porucha je oznacovana jako adiadochokinéza

- podobné neschopnost rychlého ptevodu inerva¢niho impulsu z flexorti na extenzory je
podkladem tzv. fenoménu odrazu (rebound phenomenon), pii kterém pacient usilovné
flektuje predlokti smérem k rameni proti odporu

o poté, co odpor povoli, neni schopen flexi zabrzdit a uhodi se do ramene.

Mozeckovy tres

- je typicky hruby, nepravidelny, miize mit az mévavy charakter (,,flapping tremor*) a ma
inten¢ni (ak¢ni) charakter: objevuje se zejména pii pohybu, kdezto v klidu je minimalni
nebo neni viibec patrny

Porucha pisma, reci

- jecharakteristickd tim, Ze pismo se stava nadmérné velkym, kostrbatym a posléze Spatné
¢itelnym nebo viibec necitelnym

- ,,mozeckova fec* je oznacovana jako sakkadovana, je dysrytmicka, pacient nezvlada
fonaci ani artikulaci, slabiky spiSe ,,vyrazi, nez vyslovuje

- tradi¢ni neurologie rozeznavala jesté pfi 1ézich mozecku syndromy tzv. malé a velké
asynergie

Syndromologie mozeckovych poruch

- v klinické praxi rozliSujeme v radmci postizeni mozecku syndrom paleocerebelarni jako
projev postizeni vermis moze¢ku, jehoz symptomy nachazime v osové ¢asti téla (ataxie
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stoje a chtize, pady nejcastéji dozadu, poruchy okulomotoriky a nystagmus) a syndrom
neocerebelarni, ktery provazi poskozeni mozeCkovych hemisfér (hypermetrie,
dysmetrie, adiadochokinéza, inten¢ni a akéni tremor, hypotonie, poruchy koordinace
jemné motoriky Sakadovana fec)

symptomy postizeni mozeckovych hemisfér jsou pfitomny vzdy na koncetinach jedné
poloviny téla

vzhledem k dvojimu kfiZeni eferentnich mozeckovych drah jsou patologické piiznaky
poskozené mozeckové hemisféry pritomny homolateralné
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7. Poruchy kortikalnich (symbolickych) funkci

- slovo se stava nositelem informace a symbolem pro oznaceni pojmu, a proto tyto funkce
byvaji oznacované jako symbolické

Kognitivni funkce

- jsou specificky lidskou c¢innosti, pomoci které ¢lovek ziskava informaci z objektivni
reality a ur€itym zpiisobem ji vyhodnoti a nasledné reaguje
- velmi dtlezité kritérium zpracovani informaci je stav védomi

- podminkou dokonalého zpracovani informace je stav fyziologické pohotovosti
(bdé&losti), kterou zprostiedkuje retikularni aktivaéni systém

- dalSim dulezitym faktorem je kapacita pozornosti, coz znamend mnozstvi informaci,
které mize organismus v ur¢itém okamziku zaznamenat

1. Organismus pomoci vjemu a pocitkli registruje podnéty z okoli pomoci sluchového a
zrakového analyzatoru, probiha zde percepCni analyza a registrace podnétd (podnéty
optické, auditivni, taktilni, olfaktorické)

- kukladani informaci dochézi prostfednictvim mechanismu vzdjemné zpétné vazby mezi
kirou mozkovou (mozkové laloky) a subkortikalnich lokalit (hipokampus, amygdala)

2. Dtlezitym aspektem informacniho zpracovani je uvazovani, které probihd simultanné
s naslednou realizaci odpovédi na danou informaci

- pii vySetieni si v§imame, jakym zpisobem pacient pochopi a vyhodnoti zadany ukol.
3. Realizace, reakce a utvaieni odpovédi (verbalni, neverbalni)

- dllezitym predpokladem samostatného a ucelného jednani jsou intaktni exekutivni
funkce

- sledujeme kvalitu vysledné odpovédi, podle které posuzujeme pfitomnost a rozsah
poruchy

Terminologie

Reé — vysoce organizovany strukturovany prostiedek mezilidské komunikace

Jazyk — soubor komunika¢nich prostiedkd, které maji specifickou formu pro danou lokalitu a etnikum
Afazie — ztrata exprese (fecové produkce) nebo percepce (piijmu) mluvené i psané feci
v disledku mozkové 1éze
Afazie x dysfazie
- Vv soucasné dob¢ piedpona dys — 0znacuje vzdy vyvojové poruchy
termin détskd afazie uZivame u déti, kdy doposud normalné se vyvijejici fe¢ byla
narusena organickou 1€zi, ktera mtize vzniknout po zadnétu, irazu, intoxikaci CNS

- Vporovnani s vyvojovou dysfazii (vrozena porucha s drobnym difiznim poskozenim
obou hemisfér) jde u détské afazie vzdy o ziskané postizeni s lokalizovanou mozkovou
1ézi

- klinicky obraz afazie obsahuje dalsi dil¢i deficity symbolickych funkci, které Casto
presahuji ramec afazie (kalkulie, porucha somatognozie, PL orientace atd.)

Problematika hemisfér

- vétSina populace ma dominantni levou hemisféru (asi 80 %), coz je spojeno s preferenci
pravé horni koncetiny (PHK)
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- dominantni pravou hemisféru ma asi 17 % osob (levaci — plna 1/4 téchto osob se
projevuje jako pravaci), piiblizné¢ 3% populace ma nevyhranénou hemisférovou
dominanci

- leva hemisféra je sidlem logického mysleni, planovani, matematickych operaci, feci,
raciondlniho uvazovani i jednani

- prava hemisféra zajistuje udrzovani pozornosti a selekci podle emocionélniho vyznamu
pro daného jedince, je sidlem emoci, invence, kreativity, snéni, fantazie a také mistem

Klinicky obraz komunika¢né — kognitivniho deficitu je ovliviiovan

povahou patologického procesu (napi. CMP, traz hlavy, expanze)

rozsahem a lokalizaci 1éze (ve které Casti CNS je mozkova 1éze a jak je velika)
vékem pacienta

osobnosti a emo¢nim ladénim pacienta

wewvr

hemisféry

Ptehled zakladnich komponenti jazykovych mechanismii:

Primarni motoricky kortex — aktivace artikulac¢niho svalstva
Brocova area — motorické programovani artikulace
Wernickeho area — porozuméni mluvenému jazyku

Gyrus angularis — integrace auditivnich, vizualnich a taktilnich informaci a vykonani
symbolické integrace nutné pro ¢teni

Gyrus supramarginalis — symbolicka integrace pro psani, rozuméni ¢tenému, mnestické
funkce

Corpus callosum — ptenos informaci mezi hemisférami
Subkortikalni oblasti — talamické mechanismy pro pojmenovani a paméet’

Etiologie
Cévni mozkové prihody (CMP)

jsou nejcastéjsi pricinou afazii, klinicky obraz zalezi na lokalizaci 1éze

Cévni prihody hemoragické

nejcastejsi pri¢inou krvaceni je hypertenze, ruptura aneurysmatu

také mozkovy nador se miiZze projevit nejdiive krvacenim

nasledkem Urazu hlavy miize vzniknout hematom, pokud je maly, mize se vstiebat nebo
zacit utlacovat okolni mozkovou tkan

pokud se nevstfeba, stav se zhorSuje, obtize narGstaji — nastava syndrom nitrolebni
hypertenze (zpomaluje se tep, zvySuje krevni tlak, dostavuje se spavost, ztrata védomi,
oslabeni koncetin)

Castéji krvaci do bazalnich ganglii, dale do mozkovych lalokii, mozkového kmene a
mozecku

Cévni prihody ischemické
pri¢inou ischemickych mozkovych piihod mtze byt:
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- systémova hypoperfuze — priutok krve je snizen; pfi¢inou jsou kardidlni obtiZze nebo
hypotenze

- trombo6za mozkovych cév — srazeni krve v cévach, které se vyviji postupné, pozvolna

- zékladni pticinou byva arteriosklerdza

- embolie — uzavieni mozkové tepny uvolnénou krevni srazeninou
- narozdil od trombdzy je pribéh, a hlavné zacatek rychly
- embolus se mize rozpadnout anebo jeho ¢astecky uzaviou drobngjsi cévy

Urazy a poranéni mozku (traumata Ibi)

Commotio cerebri je kratka ztrata védomi, ktera vétSinou nezplsobi fatickou poruchu
Contusio cerebri mize mit podobu:

1. stfedné tézkého poranéni

2. tézky uraz hlavy (bezvédomi po dobu asi 6 hodin)
3. dlouhodobé stavy bezvédomi (apalicky syndrom)

Mozkové expanze — nadory

afazie mize (ale nemusi) vzniknout i pfi tumoru mozku
pii pocatecni diagnostice zalezi na lokalizaci a struktute

Zanétliva onemocnéni mozku

encefalitida postihuje nejen mozkovou tkan, ale soucasné i mozkové pleny
(meningoencefalitida)

puvodcem je nejcastéji virus, ale mize se vyskytnout i jako bakteridlni sekundarni
onemocnéni po stfedousnim zanétu nebo piiusnicich

Degenerativni onemocnéni CNS

nejcastéji se vyskytujici Alzheimerova choroba se projevuje postupnou deterioraci
kognitivnich funkci, porusenim adaptace pacienta na socialni prostiedi

afazie, ktera maze byt jeji soucasti, ma kolisavy pribéh — smérem k progresi i pfechodné
regresi piiznakl

Symptomatologie

V soucasnosti je fluence (plynulost) dillezitym diagnostickym kritériem
normalni rychlost feCi je charakterizovana feCovou produkei slov okolo 120 slov/min
pokles fe¢ové produkce na 50 slov a méné je oznacovan jako nonfluentni projev

o je charakterizovan slovnimi troskami, depeSovym stylem, napadnymi latencemi

Hyperfluentni afazie (zvySenad produkce, okolo 200/min.) nemocny podava chaoticky,
bezacelny popis a sdéleni ma nizkou informaéni hodnotu
o typickym piikladem je logorea (piekotny tok feci) s téméf nulovou nosnosti
informace
o Casto se vyskytuji chyby v gramatické stavbé, zamény hlasek, slabik, slov, které
vyust'uji v nesmyslné neologismy
nezaménovat poruchu artikulacni dynamiky — dysartrii s afdzii
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- dysartrie — zménéna artikulace vlivem poruSené inervace artikula¢nich organu (jazyk, rty,
bukalni svaly atd.) nasledkem porusené inervace artikula¢niho svalstva

Charakteristika symptomi

Parafazie — deformace slov rizného typu a stupné

Fonemickd parafazie — slovni tvar je deformovany, ale obsahuje nékteré spravné prvky dané¢ho
slova, takze je mozné porozumét jeho vyznamu

- Casto se vyskytuji jen zamény fonému - napt. papir-patir, kvitek-klitek)
Zargonové parafazie — jde o t&zkou slovni deformaci, kdy slovo je zménéné k nepoznani

- porozumeéni je obtizné (napf. kofmazenek zda kudo)
- vétSinou byva mluva tézce deformovana a informac¢ni hodnota je nulova

Sémanticka parafazie — u slova, na které si pacient nemtize vzpomenout, opise jeho funkci nebo
vyznam

Parafrazie — znamena snizenou schopnost tvorby véty nebo jeji deformaci

- Charakteristickd je pro expresivni (Brocovu) afézii, ale také mtze byt pfitomna u dalSich
typt. (,,Ptisel jsem dnes za vami* - ,.Ja tady toto tady* - ,,Budu muset odejit*” - ,,Jd tam *.)

- Casto se stava, ze pacient ma k dispozici pouze fragment — jediné slovo, které uziva v
¢etnych modulacich — slovni troska (embolus), slouzi k vyjadieni komunika¢niho zdméru

- n¢kdy to mize byt cela véta, kterd paradoxné ma strukturu v normé, ale obsahové nesouvisi
S komunikacni situaci

Poruchy rozuméni — tyto poruchy nemusi byt patrné ihned pfi prvnim kontaktu

- Casto pacient vykona ptikaz oSetfujiciho personalu docela spravné, i kdyz je pritomen tézky
deficit rozuméni

- stava se tak proto, Ze kol pochopi na zdklad¢ dané¢ situace, fikame, Ze je uchované situacni
chapani

vvvvvv

ptfikaz nevykona

- perseverace — (ulpivani) na urcitém slovu nebo tkonu
o pacient neustale opakuje slovo, vétu nebo tkon (po sobé samém), neni schopen
zmeénit stereotypni reakci pfi naslednych tkonech (napf. pacient ma za ukol
vyjmenovat mésice v roce, nasledné ma pojmenovat ¢asti téla, avSak pacient je
oznacuje jako mésice)
o je vzdy znakem téZkého typu
o perseverace je rozdilna od echolalie, coz je opakovani slov nebo jejich ¢asti po
druhych
- logorea — projevuje se jako piekotna rychla mluva se snizenou srozumitelnosti pro Casty
vyskyt Zargonovych parafazii a neologismu
o typicka je chaotizace, pfitomnost neologismii i parafaziii a ndsledné nizka
informacni hodnota sdéleni
- anomie — je porucha pojmenovani
o nemocny neni schopen oznacit adekvatnim slovem uréeny predmét — v lepSim
ptipadé uzije sémantické parafazie nebo vyrok (napf. “nevim, to znam, to mam
doma*®)
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Klasifikace afazii

komunikacne — kognitivni deficit
v klinické praxi se na n€kterych pracovistich uziva starsi rozliSeni:
afdzie motorickd (Brocovu, expresivni)

afazie senzoricka (Wernickeho, receptivni)

afazie smiSend
afazie totalni — globalni

BOSTONSKA KLASIFIKACE

opira se o hodnoceni spontanniho projevu a jeho plynulosti nebo neplynulosti

vyznamnym kritériem pro klasifikaci jednotlivych typl je schopnost opakovani mluvené
fe¢i, hodnoti pojmenovani vidéného a rozuméni mluvené instrukci, rozuméni psané
instrukci, vySetfuje grafii, lexii, nominativni funkce, fluenci pii popisu obrazku

akceptuje lokalizaci dané mozkové 1éze

rozliSuje Sest typu:

Brocova afazie

nejndpadnéjSim symptomem je téZce utvafena mluva s Cetnym vyskytem parafazii i
parafrazii

pacient ¢asto vykonava tzv. opravné artikulacni pokusy

Casté jsou agramatismy, depesovy styl mluvy, nonfluentni projev

obtize Cini i opakovani véty, v tézSich ptipadech afatik zopakuje slovo parafaticky
porozuméni je relativné intaktni

byva pfitomna porucha grafie

Wernickeho afazie

mluva je vétSinou fluentni az hyperfluentni

dominuje insuficience rozuméni mluvené feci, ptitomna logorea, neologismy, parafazie
naruSeny fonematicky sluch (porucha dekdédovani jednotlivych fonémi), narusené
porozuméni, opakovani a pojmenovani

jedna se o poruchu lexikalné-sémantickou, informa¢ni hodnota obsahu mluveného je velmi
nizké nebo nulova (postrada smysl)

Kondukéni afazie (pfevodni afazie)

Wernicke ozna¢oval timto pojmenovanim poruchu feci, ktera vznika 1ézi mezi motorickym
a senzorickym centrem feci

intaktni je spontanni feCovy projev 1 porozumeéni feci druhych

tézkosti se objevi pri opakovani prediikanych slov a vét, postiZzeni opakuji parafaticky

Anomicka afazie (nominalni)

percepce feci je neporusena, nonfluence feci je zpisobena hledanim adekvatniho vyrazu
dale ptitomnost lehké poruchy grafie a obtize pii reprodukci ¢teného textu
klinicky nejlehéi typ afazie

44



Transkortikalni afazie

v klinické praxi se tento typ vyskytuje pfechodné, typickym znakem je schopnost opakovat
slova, ¢asto bez porozuméni obsahu (echolalie)
pti transkortikélni motorické afazii je spontanni fe¢ znacné narusend, agramatickd a je
tvorena obtizn€, s namahou

o zustava dobré opakovani a rozuméni feci
pii transkortikalni senzorické afazii afatik dobte zopakuje vétu, ale bez porozuméni
spontanni fec je fluentni, ale bezobsazna
zajimavosti je bezchybna lexie (Cteni), ale afatik cte bez porozumeéni

Globalni (totalni) afazie

YV

u tohoto typu je nulova spontanni produkce, pacient nereaguje na mluvenou ani na psanou
vyzvu

klinicky obraz globalni afazie ¢asto vidime v pocateénim stadiu na JIP, kde po nekolika
dnech se globalni afidzie méni v néktery ptedchozi typ

OLOMOUCKA KLASIFIKACE

vznikala v klinickych podminkach, respektuje soucasné trendy vyvoje poznatkl v oblasti
neuropsychickych procesii, vyuziva dlouhodobé zkusSenosti s diagnostikou a terapii afatiki,
ktera se béhem poslednich 20 let opira o zobrazovaci metody (NMR, CT a funkéni NMR)
podle této klasifikace je 1éze, lokalizovana v urcitém mozkovém laloku charakterizovdna
specifickymi symptomy, které tvoii obsah konkrétni poruchy, akceptuje variabilitu
pfidruzenych symptomt, zohlednuje povahu patologického procesu a vyuziva
Gerstmanniv syndrom

rozeznava 5 zakladnich typl s ustalenym klinickym obrazem

Expresivni afazie

nejnapadnéj$im symptomem je neschopnost vétného vyjadieni — parafrazie i deformace
jednotlivych slov — parafazie
mluva je pomald, nonfluentni
nemocny deformuje slova a podle typu deformace, mizeme posuzovat stupen postizeni
pacient si své obtiZze uvédomuje a provadi autokorekci
u tohoto typu byva porusena grafie 1 lexie

o u lexie, kromé samotného vykonu ¢teni, je poruSeno chapani obsahu vétného

celku, rozuméni mluvené fe¢i neni poruseno.

expresivni afazie vznika pfi 1ézi frontadlniho laloku a pfi lokalizaci v parietofrontalnim a
frontotemporalnim pomezi

Integracni afazie

podstatou integracni funkce je zpracovavat informace na zakladé¢ pamétovych zaznamt a
vytvaret impulsy vykonu

tento typ postizeni vznikd pii 1ézi parietdlniho laloku nebo parietotemporalniho a
parietofrontalniho pomezi

zakladni charakteristikou tohoto typu afazie je Gerstmannuv syndrom, ktery obsahuje 4
symptomy:
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Eal A

Agnozie prstl ruky
Agrafie disociovana
Porucha PL orientace
Porucha kalkulie

nutnym pfedpokladem pro vysetieni Gerstmannova syndromu je intaktni rozuméni
jednotlivym piikazim

u t€z8ich typa integracni afdzie je naruSena spontanni kresba pifi uchované schopnosti
obkreslovat a realizovat spravné kresbu na ptikaz

dominuji mnestické obtize, latence s vybavovanim slov, neni jasny komunikacni zamér

rozuméni mluvenému neni poruseno, obtizna je nominace predmétl, obrazki 1 déjt

vvvvvvvvvvvv

Receptivni afazie

dominuje deficit rozuméni mluvené i feci

pacient nejen ze ma problém identifikaci fe¢i druhych, ale nerozumi tomu, co sam fiké a
vadny mluvni projev neni schopen korigovat

né¢kdy pfitomnost rychlé, prekotné a tim nesrozumitelné spontanni mluvy, tento symptom
se nazyva — logorea

Casto byva spontanni mluva nonfuentni, ale na rozdil od expresivni formy jsou napadné
neologismy

pri t€Zzkém postizeni afatik nerozumi viibec, postrada kontrolu vlastni fecové produkce, je
pfitomna tzv. anosognozie své poruchy (tj. neuvédomovani si svych obtizi)

pacient ma pocit, Ze hovoti spravné, ale okoli reaguje zvlastné a ¢asto dochazi k agresivni
reakci pro nepochopeni jeho pozadavku

mohou byt pfitomny perseverace (neadekvatni ulpivani na pfedchozim tkonu)

kalkulie vyrazné porusena

v akutni fazi byva pfitomnost somatognozie, dezorientace casem, mistem 1 vlastni osobou
nasledkem naruseni rozuméni je Castym ukazem Spatné emocni ladéni pacienta (plac,
deprese, agresivita)

logopedické intervence mulZze vyrazné ovliviiovat emo¢ni ladéni pacienta jiZ v prvnich
hodinach

receptivni  afdzii vyvolavaji 1éze zadni casti horniho temporalniho zavitu a
temporoparietalniho pomezi, ale také rozsahlé 1éze temporofrontoparietalni

Amnesticka afazie

nejlehci forma afazie

spontanni mluva je napadnd latencemi (prodlevami) pro rozpominani na adekvatni vyraz
charakteristické jsou tzv. sémantické parafdizie, kdy afatik misto pojmenovani predmétu
opiSe funkci nebo utvofii nove slovo, které funkci jmenovaného pfedmétu zohlediiuje (napft.
odemykatko — klice)

byva pritomna také leh¢i porucha grafie, vynechavani pismen, slov, zapominani
interpunkénich znamének nebo jak se dané pismeno piSe, dale miize se vyskytovat
nedokonceni véty

témeét vzdy byva poruseno psani delsi véty na diktat (provadi redukci obsahu)
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rozuméni mluvenému je intaktni
opakovani slov a kratkych vét je dobré, avSak byva naruseno zopakovani delsi véty pro
obtizné zapamatovani

Globalni afazie (totalni)

A4

expresi

pacient nerozumi mluvené feci, je dezorientovan Casem, mistem i vlastni osobou, neni
schopen zadné fecové produkce

globalni afazie mize byt piitomna jako akutni postizeni v prvnich hodinach po mozkové
ptihodé a pomalu ptechéazet v nektery z predchozich typi

Diagnostika

porucha muze byt diagnostikovana pomoci kvantitativnich nebo kvalitativnich testu,
uzivanych v klinické praxi nebo pomoci standardizovanych testli pro vySetfeni afazie

u nas jsou zatim z velkého mnozstvi neuropsychologickych testli uzivany jen nékteré
testovaci baterie, napf-.:

Western Aphasia Battery - ,,WAB“ je tvofen osmi subtesty, ve kterych se vySetiuje
spontanni projev, porozumeéni slySené feci, opakovani, cilené pojmenovani, ¢teni, psani,
praxie, kalkulie a konstruk¢éni schopnost (prostorové vidéni)

zakladem pro vypocitani kvocientu afazie (AQ) je skore ziskané ze subtestli spontanni feci,
porozumeéni feci, opakovani a pojmenovani

vysledky ziskané timto testem je mozné kvantifikovat

pied aplikaci testu si musime ovéfit, zda pacient nema potize s rozpoznavanim zakladnich
tvarli, neni-li pfitomna agnosie zakladnich barev a rozumi-li sloviim ¢tverec a kruh

Diferencialni diagnostika

nejcastéjsi chybou, které se mliZzeme z neznalosti dopustit, je neschopnost odlisit afazii od
dysartrie

u dysartrii neni poruSeno rozuméni feci, nejsou parafazie, mluva je napadna setielou
artikulaci, kterd sniZzuje srozumitelnost vypovédi nemocného a tim i1 celkovou kvalitu
komunikace

nezaménovat s poruchou grafie, ktera znamena zménu kvality a obsahu psaného

TERAPIE

soucasné¢ s komunikacni terapii je vyrazné zastoupena psychoterapie, kterd prostupuje
vSechna stadia nemoci

naslednd postakutni a chronické faze by méla, kromé restituce komunikacné — kognitivniho
deficitu, obnovovat premorbidni socialni roli pacienta i kvalitu jeho socialnich kontaktti
terapie afazie by méla byt:

systematickd (dlouhodoba4, cilen¢ zaméfena dle aktualniho stavu pacienta)

strukturovana (naro¢nost terapie, ur€ovana typem a strukturou poruchy)

adaptovana (variabilitu pfiznakt u jednotlivych pacientii, nutno terapii pfizptisobit
danému typu poruchy i osobnosti nemocného)

intenzivni (frekvence terapie dostacujici na zlepSeni dil¢ich deficiti)

- predpoklada témet kazdodenni stimulaci pacienta
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Faktory ovliviiujici reedukaci reci
povaha patologického procesu

rozsah a lokalizace mozkové 1éze a z toho vyplyvajici typ a stupen fatické poruchy
casové stadium poruchy (akutni, postakutni, chronické)

Muzikoterapie

hudbu muzeme aplikovat na odstranéni Unavy béhem vysSetieni a také jako utiSujici,
zklidnujici prostfedek

dobré vysledky uziti receptivni muzikoterapie se ukazuji u pacientii s dysartrii, u kterych
uziti této terapeutické metody stabilizuje svalovy tonus a tim napomahd dechovym i
artikulaénim cvicenim; stejny efekt je u afazii

prace s melodii je velmi nosnd, pacient je schopen na zaklad¢é jemu piedezpivané melodie
vybavit si text pisné€ (kterou zpival v mladi)

Prognoza

mezi faktory ovlivilujici prognézu vyvoje onemocnéni u pacientd s posSkozenim mozku
patfi:

- povaha patologického procesu

- rozsah lokalizace 1éze

- socioekonomicky status

- vek a vzdélani pacienta.

- osobnost pacienta je rozhodujicim a ¢asto opomijenym Cinitelem je jeho postoj

k onemocnéni

horsi vysledky vidime u nemocnych s poruchou receptivni

pacienti s poranénim mozku po Uraze prochazeji dlouhodobou rehabilitaci, na které se
spolupodili mnoho odbornikd, ktefi vzajemné koordinuji svou ¢innost

pii odliSeni détské afazie (ztrata rozvijejici se nebo jiz rozvinuté feci) od vyvojové dysfazie
(poruchy vyvoje feci) si musime uvédomit, Ze u ziskanych postizeni je vzdy dosud normalni
vyvoj nahle naruSen, ale protoze schopnost uceni v détském véku je pfece jen lepsi,
reedukace probihé daleko rychleji nez u dospélych afatiki

Prevence

ur¢itou roli hraje sice dédiCnost, kterou nemiizeme ovlivnit, ale nezdravymi navyky
muiZzeme podpofit napf. vznik cévni mozkové piithody (CMP)

na rozvoji tohoto onemocnéni se vyznamné podili 1 stresova zatéz, kouieni, drogy 1 alkohol
diilezit4 je spravna zivotosprava, dostatek pohybu, eliminace stresovych situaci atd.

48



8. Periferni nervovy systém

- periferni nervovy systém je tvofen hlavovymi a miSnimi nervy

- zahrnuje vlakna aferentni senzitivni a senzoricka (hmat, bolest, polohocit, zrak, ...),
eferentni motorickd (zajiStujici hybnost kosternich svali) a vldkna autonomni
(zajist'ujici senzitivni informace z visceralnich organii a ovladani hladké svaloviny,
srdce a exkretorickych z14z)

- zakladni funkéni jednotkou motorického systému je tzv. motoricka jednotka — jeden alfa
motoneuron a soubor svalovych vladken inervovanych timto motoneuronem

- télo motoneuronu je v oblasti pfedniho rohu michy, axon vystupuje v pfednim misnim
kofeni, dale probiha v nervovych plexech, pozdéji v perifernich nervech, po vstupu do
svalu se vétvi na termindlni vldkna, kterd jsou se svalovym vldknem spojena
nervosvalovou ploténku

- poSkozeni ¢asti motorické jednotky vede vétSinou k zaniku celé motorické jednotky

- to znamend, ze poSkozeni axonu (napf. pii neuropatii, kofenové 1ézi nebo traumatickém
poskozeni nervu) vede i k zaniku ptislusnych svalovych vlaken, coz v disledku povede
k rozvoji svalové atrofie

Symptomy postiZeni senzitivnich nervi

- muzeme je rozdé&lit do dvou kategorii, iritacni (pozitivni) a zdnikové (negativni)

- necastgjsi pfi¢inou vzniku iritacnich symptomu je generovani ektopickych impulz
v poskozené senzitivni draze nebo hyperexcitabilita urcité populace senzitivnich
neuronl generujici spontanni vyboje

- pozitivni symptomy jsou dillezitym ¢asnym indikatorem léze senzitivniho systému

Mezi irita¢ni (pozitivni) symptomy fadime:

- parestézie: abnormalni senzitivni vjem nebolestivého charakteru (mravenceni, brnéni,
mrtvéni, paleni, pichani, ...)

- dysestézie: obdobné vjemy, které jsou ale nemocnym vnimany nepiijemné az bolestive,
vznikaji spontanné nebo po nebolestivé stimulaci (napf. dotykem)

- hyperestézie: zvySend vnimavost k riznym stimuliim, nejcastéji dotyku, podnét je
vniman intenzivnéji, nikoliv v§ak bolestivé

- hyperpatie: zvySeny prah pro dotykové, bolestivé nebo tepelné stimuly, pokud je ale
prah ptekrocen, stimulus je vniman bolestivé, nepiijemné

- mezi pozitivni symptomy patii také bolest (spontanni nebo vyvolana stimulaci)

- stimulaci vyvolanou bolest oznacujeme jako hyperalgezii nebo allodynii

- allodynie: bolestivé vnimani stimulu, ktery normalné bolest nevyvolava (napt. dotyk,
tlak)

- hyperalgezie: nadmérné silné vnimani bolestivého podnétu, bolestivy podnét tak
vyvola bolest vyssi intenzity, neZ je obvyklé

Zanikové (negativni) senzitivni symptomy jsou dany ztratou axonil nebo blokem vedeni:
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hypestézie: CasteCna ztrata citlivosti

anestézie: Uplna ztrata citlivosti

podle typu podnétu lze blize specifikovat jako taktilni hypestezii, analgezii (snizené
vnimani bolesti), pallhypestezii (snizené vibra¢ni €iti)

pokud jsou v dané lokalité poruSeny vSechny kvality ¢iti, mluvime o poruse globalni,
pokud jsou poruseny jen nekteré modality, mluvime o poruse disociované

Symptomy poskozeni motorickych nerviu

jsou opét iritacni a zanikové

svalova kie¢, spasmus — trvaly stah svalu
myoklonie — rychly, nahly, mimovolni pohyb, ktery je zpiisoben svalovou kontrakce
o jednim z typt myoklonu je tzv. periferni myoklonus, vznikajici pii postizeni
periferniho nervu, plexu nebo misniho kotene
fascikulace — spontanni kontrakce svalovych vlaken jedné motorické jednotky, jsou
viditelné na kiizi nebo sliznici

Zanikové motorické symptomy vytvaii obraz periferni/chabé parézy, tato je
charakterizovéna:

v

e parézou pricné pruhovanych svald v pfisluSené inervacni oblasti

e hypotonii aZ atonii postizenych svall

e atrofii postizenych svalt

e snizenymi nebo vyhaslymi myotatickymi reflexy

e svalovymi fascikulacemi (spontdnni kontrakce svalovych vldken jedné

motorické jednotky) v pfislusné inervacni oblasti, elektromyograficky mizeme
detekovat 1 fibrilace (spontanni kontrakce jednoho svalového vlakna)

Syndromy poskozeni periferniho nervu

Syndrom periferni/chabé obrny zahrnuje oslabeni kosternich svalti zasobenych
poSkozenym nervem, svalovou atrofii, hypotonii, hyporeflexii az areflexii, fascikulace
svalll
Syndrom mononeuriticky vznika pti poskozeni jednoho periferniho nervu
o v piipad¢ léze ¢isté¢ motorického nervu nachdzime syndrom chabé obrny v dané
inervacni oblasti, v pfipad¢ smiSeného nervu je pfitomna i hypestézie v piisluSné
area nervina a pii postiZzeni autonomnich vlaken napt. zmeéna teploty, zabarveni
a trofiky ktize a nehtd
Syndrom polyneuriticky a polyneuropaticky se manifestuje parestéziemi a hypestéziemi
na akrech koncetin, zpoc¢atku na dolnich koncetinach (ponozkovita distribuce), pozdé;i
i na hornich koncetinach (rukavicovita distribuce), postupné se rozviji i distalni slabost
koncetin
o dale je pfitomno sniZzeni az vyhasnuti myotatickych reflext
mezi bolestivé syndromy pii postizeni periferniho nervu fadime syndrom primérni
neuralgie, ktery je charakterizovany prudkou, zachvatovitou bolesti velmi kratkého
trvani (vtefiny nebo jen zlomek vtetiny, tzv. ,,Sleh*)
o nejcasteji se setkdvame s neuralgii n. trigeminus, kterd je zpiisobena kontaktem
nervu s atypicky probihajici arterii bezprostiedné po vystupu z mozkového
kmene
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o tento syndrom je nutné odliSit od sekundarni neuralgie, ktera je zptisobena utlakem nervu, bolest je trvala,
V inervaéni zoné€ ptislusného nervu, Casto spojena s taktilni hypestézii, mize byt i palpaéni bolestivost
nervového kmene a vystupu nervu

Symptomy a syndromy poSkozeni miSnich korenu a ganglii

Piedni mis$ni kofeny jsou tvofeny axony motoneuronti piednich misnich rohti a dale
autonomnimi pregangliovymi vlakny (v tseku C8-L2 sympatickymi a v tiseku S2-S4
parasympatickymi)

Zadni misni koteny jsou tvofeny dendrity senzitivnich neuront ulozenych ve spinalnim
gangliu

Symptomy poskozeni spindlniho ganglia

symptomy posSkozeni spinalniho ganglia jsou iritacni a zanikov¢ a jejich klinicky obraz
je identicky s poskozenim zadniho misniho kotene

se syndromem spinalniho ganglia se nejcastéji setkavame u infekce virem herpes zoster
nebo jako paraneoplastickd senzitivni neuronopatie, kdy vSak byva postizeni difuzné&jsi
S 1ézi vice ganglii

Syndromy poskozeni miSniho koiene

kotenové syndromy patii k nejéastéjsim neurologickym diagnézam
podle rozsahu postizeni rozliSujeme monoradikuldrni syndromy postihujici jen jeden
koten a pluriradikularni syndromy, kdy je postizeno vice misnich kotent

Iritaéni syndrom predniho mi$niho kotene zahrnuje svalové spasmy, zaSkuby, nékdy i
fascikulace v pfislusné kotfenové zoné
Zanikovy syndrom pfedniho miSniho kotene Se manifestuje svalovou hypotrofii,
hypotonii, hyporeflexii az areflexii
Iritaéni syndrom zadniho miSniho kofene je charakterizovan piedev§im bolestmi a
paresteziemi v ptislusném kotfenovém aredlu (area radicularis), nékdy pozorujeme
I hyperestézii, reflexné se mohou objevit svalové spasmy
Zanikovy syndrom zadniho miSniho kofene tvoii hypestézie az anestézie spolu s
hyporeflexii v odpovidajicim arealu
Pluriradikulérni syndromy jsou dany postizenim dvou nebo vice nervovych kotent

o nejcastejsi jsou diskogenni syndromy L5 a S1
Syndrom polyradikuloneuriticky vznika pfi zanétlivém postiZzeni perifernich nervi
vcetné miSnich kofenti

o syndrom charakterizuji parestezie, hypestezie a chaba paraparéza nebo

kvadruparéza se Slacho-okosticovou areflexii a svalovou hypotonii aZ atonii

Pseudoradikularni syndromy na rozdil od pravych kofenovych syndromil nerespektu;i
distribuci vyzafovani bolesti v pfesné kofenové distribuci a zasahuji n€kolik sousednich
oblasti
o Vyskytuji se napt. pfi onemocnéni ramene, kycle, sakroiliakdlniho skloubeni,
intervertebralnich skloubeni

Symptomy a syndromy poSkozeni kaudy, miSniho konu a epikonu

Syndrom kaudy:
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cauda equina je tvoiena lumbosakralnimi kofeny kaudalné od mis$niho konu, (od vyse
obratlového téla L1 distaln¢)

typickd je bolest kofenového charakteru v distribuci jednoho nebo vice kofend,
hypestézie az anestézie v obdobné distribuci jako bolesti a typicky i sedlovita hypestézie
Vv perianogenialni oblasti, oslabeni svalstva dolnich koncetin v myotomech distalné¢ od
nejproximaléji postizenych kotenil a sfinkterové poruchy a poruchy sexualnich funkci
v dasledku utlaku autonomnich vldken

typicka je mocova retence v disledku chabé parézy mocového méchyie a inkontinence
charakteru stresové inkontinence a posléze i1 inkontinence z ,,pietékani mocového
méchyte, tzv. ischuria paradoxa

muze byt pfitomna i inkontinence stolice

akutni syndrom kaudy je vétSinou diskogenniho pivodu v disledku medialni hernie
meziobratlového disku

pii postizeni nervovych struktur kranidlné od urovné L1 vznika syndrom miSniho konu
a epikonu

Syndrom miSniho konu:

jde o postizeni misnich segmentt S3-5, lokalizovanych ve vysi obratle L1
klinickému obrazu dominuji sfinkterové poruchy obdobné jako u syndromu kaudy

u pacienti nachdzime rovnéz symetrickou hypestezii v perianogenitalni oblasti se
ztratou analniho reflexu

na rozdil od syndromu kaudy jsou bolesti jen nevyrazné, lokalizované do oblasti
perianogenitalni nebo bolesti zcela chybi

nedochdazi k paréze dolnich koncetin

Y7

Syndrom miSniho epikonu:

jedna se o postizeni mis$nich segmentt L5-S2 ve vysi obratlového téla Th11-12

pfiznaky jsou obdobné jako u 1éze miSniho konu, navic je pfitomna paraparéza dolnich
koncetin

tato miZe byt smiSeného typu (pfiznaky léze periferniho motoneuronu pii 1ézi pfednich
rohli miSnich a soucasné znadmky centralniho postizeni, jako zachovany, eventualné
zvySeny reflex Achillovy $lachy a pozitivni Babinského ptiznak)
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. Nervosvalovy prenos

pfenos nervového elektrického vzruchu vedeného axonem k mechanické kontrakci
svalového vlakna se uskutecituje na nervosvalové ploténce

mediatorem pienosu je acetylcholin, ktery se hromadi v presynaptickych nervovych
zakoncenich
exocytozou se acetylcholin dostava do synaptické Stérbiny

V postsynaptické ¢asti nervosvalové ploténky jsou umistény acetylcholinové receptory,
které po styku s acetylcholinem aktivuji sodiko-draslikovy kanal a tim dochazi
k ¢aste¢né depolarizaci postsynaptické membrany

nahromadénim dostatecného poctu nervovych impulsi a wuvolnénych kvant
acetylcholinu dochéazi k mohutné depolarizaci postsynaptické membrany a vznika tzv.
ploténkovy potencial

nasledné dochazi k excitaci sarkolemy svalové buiky

acetylcholin je ze synaptické Stérbiny odbourdvan cholinesterazou a dochdzi zpétné
k repolarizaci postsynaptické membrany

dtleZitou roli zde hraje ryanodinovy receptor a influx Ca*™ iontt sarkoplazmy s aktivaci
troponinového komplexu

disledkem této aktivace je ztrata inhibi¢niho vlivu tropomyosinu na spojeni aktinu
s myosinem a dochazi ke svalové kontrakci

Syndrom myastenicky

projevuje se nadmérnou unavitelnosti pti¢né pruhovanych svalii i po malé zatézi se
zavislosti na dennim cyklu s minimem obtiZi po ranu a maximem odpoledne a vecer
navic jsou postizeny svaly, které za fyziologickych okolnosti inavé nepodléhaji — svaly
okohybné, Zvykaci, polykaci a artikulacni
po odpocinku je jejich funkce kratkou dobu spravna, po chvili se postupné plynule
zhorSuje
poruchu si lze ozfejmit uzitim inavovych testi
o napf. po opakovaném sevieni ruky v pést se sila stisku znenédhla snizuje, béhem
kousani tuhé potravy dochazi k oslabeni schopnosti zZvykani a polykani az k
poklesu dolni Celisti

Myasthenia gravis pseudoparalytica

je autoimunitné navozena porucha funkce a destrukce acetylcholinovych receptort
porucha je lokalizovdna na postsynaptické membrané, kde pocet funkénich
acetylcholinovych receptort je redukovan piisobenim specifickych protilatek

z periferni krve odebirdme vzorky na vySetfeni pfitomnosti protilatek proti

acetylcholinovym a muskarinovym receptorim

v diagnostice se uplatiiuje elektrofyziologicka metoda, tzv. pomald repetitivni stimulace, pfi niz dochazi k poklesu
amplitudy — dekrementu o vice nez 10 % a to minimaln& na 3 svalech, dopliiujicim vySetfeni je jednovlaknova
technika EMG vysetieni (SFEMG), kde je prodlouzen jiter

Lambertiiv — Eatoniiv myastenicky syndrom
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je autoimunitni paraneoplastické onemocnéni, kde porucha funkce je lokalizovana na
presynaptické membrané

jedna se o dysfunkci kalciovych kanala, blokovanych t¢inkem specifickych protilatek
vytvarenych nejcastéji plicnim karcinomem

dalsim zdrojem protilatek mtze byt lymfom nebo jinym patologickym procesem

v diagnostice provadime tzv. rychlou repetitivni stimulaci a zde na rozdil od myastenie dochazi ke zvyseni amplitudy
— inkrementu

symptomaticky se slabost objevuje u nékterych systémovych nemoci motorického
neuronu: amyotroficka lateralni skler6za, ale zde je pricina svalové slabosti jind nez u
vyse uvedenych klinickych jednotek a podrobné bude popsana ve specialni neurologii
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10. Fyziologie a patofyziologie nervosvalové ploténky

Fyziologie:

Nervosvalovy pienos je zvlastnim typem chemické synapse
Funkci ploténky je pfenos vzruchu z neuronu na vldkno kosterniho svalu

Struktura;

Presynapticky utvar je pfedstavovan axonalnim zakon¢enim motoneuronu a je ulozen
v mélkych zlabcich vytvotrenych invaginaci sarkolemy

Postsynapticky ttvar ptredstavuje sarkolema (plazmatickd membrana vlakna
kosterniho svalu)

Primarni synapticka $térbina je prostor mezi presynaptickym zakoncenim a svalovym
vlaknem

Sekundarni synapticka $térbina je prostor vznikly sekundarni invaginaci sarkolemy;
smyslem téchto invaginaci je zvétSeni recepcni plochy synapse

Sarkolemu lemuje bazalni membrana, proto je synapticka Stérbina u nervosvalové
ploténky §irsi (50-70 nm) neZ u interneurondlnich synapsi

Vlastni spojeni vytvarti konecné vétévky axond (telodendrie), které ke konci ztraci
svoji myelinovou pochvu, se sarkolemami svalovych vlaken

Tyto zakonceni obsahuji hojné malych, jasnych méchyiku s acetylcholinem, ktery je
medidtorem téchto spojeni

Pfenos vzruchu na nervosvalové ploténce

vzruch ptichazejici do nervového zakonceni zpiisobi exocytézu synaptickych vackl a
uvolnéni mediatoru do synaptické Stérbiny

mediatorem v nervosvalové ploténce je acetylcholin (ACh — syntetizovan je v
nervovych zakoncenich z cholinu a acetylkoenzymu A)

vzruch, ktery dosahne do zakonceni motorického neuronu otevie kalciovy kanal a
uvolni se asi 7000 molekul acetylcholinu z vackl uloZenych v koncové ¢asti nervu
uvolnénim acetylcholinu exocytdzou je skrze nikotinové receptory pienesen signal pro
vznik AP na sarkolemé

aktivace téchto receptortl zplisobi otevieni chemicky fizenych Na+ kanala a influx
Na+ do burnky (na zékladé koncentracniho gradientu), zptisobi mistni depolarizaci
(ploténkovy potencial), ktera se $ifi do obou stran od ploténky

svalova buitka mtize reagovat na kazdy vzruch, ktery ptijde do nervového

zakonceni, akénim potencialem

spontannim vyprazdnénim jedné vezikuly s acetylcholinem se aktivuji tisice N-
cholinovych receptorti, k vybaveni akéniho postsynaptického potencialu je nutné
vyprazdnéni asi 100 vezikul s naslednym otevienim asi 200 000 kanalt: vznika
nervove indukovany ploténkovy proud o velikosti asi 400 nA

k tomu, aby mohl normalné fungovat nervosvalovy pienos, se musi acetylcholin
inaktivovat, tedy rozstépit na 2 neucinné slozky (acetyl a cholin) — membrana ploténky
se tak mlZe repolarizovat a reagovat na dalsi uvolnéni acetylcholinu

k tomuto slouzi enzym, acetylcholinesteraza

Poruchy nervosvalové ploténky
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1. Utlum tvorby acetylcholinu nebo jeho snifené uvoliiovini
Botulismus
- Botulotoxin se ireverzibilné spojuje s cholinergnimi zakoncenimi motorickych nervi
- Blokuje syntézu i uvolnéni acetylcholinu
- K prvnim pfiznakiim otravy patii poruchy vidéni (diplopie), zavraté, dysartrie,
dysfagie
- Rychle se rozviji paralyza svalti vedouci az k respira¢nimu selhani

Myastenicky (Lambertiv-Eatonuv) syndrom

- Porucha uvoliiovani acetylcholinu z nervovych zakonceni

- Prfi¢ina neni zndma

- Postihuje svalstvo pazniho a panevniho pletence, trupu a dolnich koncetin

- Pridruzuji se i poruchy senzorické (parestézie) a vegetativni (suchost v ustech, zacpa,
poruchy mikce, impotence)

-V poloving ptipadil soucasné vyskyt malobunéénych karcinomt plic

2. Kompetitivni blokdda cholinergniho receptoru

Tubokurarin a kurareformni latky

- Odvozeny od alkaloidu kurare (Sipovy jed)

- Dnes vyuZivéany pfi celkové anestezii jako myorelaxancia
- Potlacuji G¢inek acetylcholinu na motorickou jednotku

- Lze antagonizovat acetylcholinem

3. Blokdda acetylcholinesterdazy

- Kratkodobé (reverzibilni) blokatory: napt. fyzostigmin, neostigmin — vyuziti k terapii
myastenia gravis, antagonizaci kurareformnich myorelaxancii

- Dlouhodobé blokatory: organofosfaty (bojové chemické latky, insekticidy)

- Snizeni odbouravani acetylcholinu a vzestup jeho koncentrace v synaptické Stérbiné

4. Dal§i onemocnéni nervosvalové ploténky
Myastenia gravis

- Typicka tvorba protilatek proti acetylcholinovém receptoru na nervosvalové ploténce

- Cirkulujici protilatky se vazi na receptory, dochéazi k poruse pifevodu vzruchti z nervu
na sval

- Postizeno pfedevsim svalstvo hlavy, koncetin, interkostalni svaly a branice

- Hlavnim pfiznakem je svalova slabost a snadné unavitelnost

- Casto spojeno s perzistujicim brzlikem v dospélosti

Spinalni muskularni atrofie

- Podkladem je degenerace motoneuronti prednich rohd misnich, v nékterych ptipadech
1 motoneurontt mozkového kmene
- Pfiznaky typické pro periferni obrnu (pocétek jako svalova slabost a hypotonie)

Amvotroficka lateralni skleroza

- Degenereace centralniho i periferniho motoneuronu
- Postizena i jadra HN (n. IX., X., XI., VIL, V.)
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- Etiologie neznama, snad ptivod virovy nebo autoimunitni
- Zacina Casto ptiznaky periferni i centralni obrny (svalova slabost, atrofie,
hyperreflexie, spasticita svall, patologické reflexy)

- Onemocnéni progreduje a obvykle kon¢i smrti do 3 let (pokles TK, arytmie, zastava
dechu)

Demyeliniza¢ni polyneuropatie

- Jde o postizeni myelinovych pochev nebo Schwannovych bunék (produkuji myelin
V perifernim nervovém systému)

- Projevuji se motorickou slabosti, mirnou ztratou citlivosti a generalizovanou ztratou
Slachosvalovych reflexti

-V tézkych ptipadech i respiracni selhdni ptfi demyelinizaci interkostalnich svalti a n.
phrenicus

- Etiologie: faktory genetické a autoimunitni

- Typicky ptiklad: syndrom Guillan-Barrého
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11. Fyziologie a patofyziologie svalu

svalové vlakno ptredstavuje zékladni strukturalni jednotku

na povrchu svalového vldkna je sarkolema, kterd je mechanicky stabilizovéana tzv.
dystrofin-glykoproteinovym komplexem

o tento komplex je na vnitini stran¢ sarkolemy je tvofen strukturdlnim proteinem
nazyvanym dystrofin, v Grovni sarkolemy se poté nachazi sarkoglykanovy
komplex a zevné dystroglykanovy komplex

o kazdé svalové vlakno vytvaii kontaktni spojeni s axonovymi terminalami o-
motoneuront v oblasti nervosvalové ploténky

kazdy o-motoneuron zasobuje ur€ity pocet svalovych vlaken

takto utvofena motoricka jednotka piedstavuje zakladni stavebni kamen
nervosvalového systému

o strukturdlné je tvofena motorickym perifernim neuronem, ktery je umistén
Vv oblasti pfednich rohi mi$nich a odtud vysila axon, ktery nejprve probiha
Vv oblasti motorickych ¢asti nervovych kotenti a pokracuje ptes nervovou pleten,
aby se posléze prevedl na jednotlivé periferni nervy, a nakonec ptichazi na
nervosvalovou ploténku, kde dochéazi k elektromechanickému pfenosu na
jednotliva svalova vlakna

o posSkozeni ¢asti motorické jednotky vede vétSinou k zaniku celé motorické
jednotky s nasledky dle rozsahu a velikosti této jednotlivé jednotky

Sval

heterogenni populace vlaken, podle anatomicko — fyziologickych kritérii se rozliSuji tfi
typy svalovych vldken

o typ1-pomala Cervend vldkna

o typ 2A - rychla ¢ervend vldkna

o typ 2B —rychla bild vldkna
Vv ramci kazdé motorické jednotky nachazime pouze jeden typ svalovych vldken
dle zastoupeni vlaken poté rozdélujeme motorické jednotky

motorickd jednotka 1. typu je charakterizovdna Cervenymi vlakny, ktera jsou odolna
vici unavé, maji delSi a pomalejsi kontrakei

o Mmotoneurony maji niz§i prah drazdivosti
u motorické jednotky 2. typu nalézame bila vldkna, kterd vykonavaji rychlou a kratkou
kontrakei, jsou rychle unavitelna

o Mmotoneurony jsou aktivovany pii vyssi intenzité kontrakce
poskozeny sval se hoji jizvou, regenerace je mozna jen castecné z tzv. satelitnich bun€k

Symptomy poskozeni kosterniho svalu

mezi nejcasté)si klinické projevy poskozeni kosternich svali patii svalova slabost
doprovazi primarni onemocnéni svalll a vétSinou se vyskytuje symetricky s prevalenci
na pletencovych svalech dolnich koncetin

typickym projevem svalového postiZeni je porucha stereotypu chlize u pletencovych
svalovych onemocnéni, ktera ma charakter kolébavé chiize - "kachni"
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dalSim projevem mitize byt svalovd bolest, ktera se objevuje pievazné u zanétlivych
onemocnéni — polymyozitid, ve vSech postizenych svalech, za fyziologickych okolnosti
po nadmérné namaze v zatézovanych svalech
dal$im klinickym symptomem je svalova ztuhlost charakteristicka pro primarni svalova
onemocnéni typu myotonie a paramyotonie
myotonie ptedstavuje zpomalenou dekontrakci svalu, kterd vede ke zvétSeni objemu
svalové hmoty, ale bez nartastu svalové sily
paramyotonie ptedstavuje obtiznou dekontrakci svalu objevujici se predevsim v chladu
o na rozdil od myotonie se nelepsi po opakovani pohybu, ba naopak vede casto
dokonce k prechodné svalové obrné
dalSim pfiznakem u inicialniho nebo lehkého svalového postizeni mohou byt svalové
pseudohypertrofie
o pseudohypertrofie vznikd zmnozenim intersticidlni tukové tkédné a neni
provazena vzestupem svalové sily
crampus je akutné vznikld svalova kie¢ jednoho svalu nebo svalové skupiny, trvajici
n¢kolik vtefin az minut, kterd zmizi po pasivnim natazeni svalu
o benigni crampi obvykle postihuji lytkové svalstvo ve spanku i u zdravych lidi
o ponamahové crampi se objevuji po nepiiméfené namaze spojené s dehydrataci
a deficitem mineralt
o familiarni crampi jsou pohybem provokované kiece rukou a nohou autosomalné
dominantné dédi¢né
kontraktury odpovidaji jiz trvalych svalovym zkracenim se zménou struktury svalu na
vazivovou tkan a vedou k limitaci pohybt

Syndromy poskozeni kosternich svali
Syndrom myodystroficky

pozvolna progredujici svalova slabost zacinajici obvykle na svalech v oblasti pletencii
koncetin s predilekci na pletenci dolni koncetiny

v tvodni fazi mohou byt pfitomny pseudohypertrofie

po jisté dob¢ registruje ubytek svalové hmoty, ktery se projevuje svalovymi atrofiemi a
oslabenim svalové sily v urCitych segmentech

Syndrom myotonicky

je predstavovan myotonii bez svalové dystrofie, nezhorSuje v chladu a lepsi se
opakovanim pohybu

Syndrom paramyotonicky

znamena Myotonii bez myodystrofie, zhorSujici se v chladu a nelepSici se opakovanim
pohybu
miZze zpusobit pfechodnou svalovou obrnu

Syndrom myotonicko-dystroficky

je kombinaci syndromu myodystrofie a myotonie
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12. Senzitivni systém

senzitivni systém rozdélujeme na kozni Citi a propriocepci

kozni Citi pfedstavuje vnimani podnéti mechanickych, tepelnych a bolestivych
(taktilni ¢iti, termocepce a nocicepce)
propriocepci rozumime vnimani vzajemné polohy a pohybu

Receptory a primarni senzitivni jednotka

senzitivni jednotka je tvofena aferentnim senzitivnim vlaknem s jeho zakoncenimi a
receptory, té€lem neuronu a centralnimi vybézky

stimulus o razné kvalit¢ (mechanicky, chemicky ¢i termicky) je transdukovan na
energii elektrickou a pokud dosahne nadprahové Grovng, je v axonu generovan akéni
potencial
receptory jsou rozmistény po celém povrchu téla a jsou schopny pfijimat riizné
podnéty
o délime je na kozni mechanoreceptory, termoreceptory, chemoreceptory a
nociceptory

dalsi skupinou jsou proprioreceptory

KozZni mechanoreceptory

jsou aktivovany deformaci kiize nebo ohnutim vlasu a tento podnét vyvolé jejich
podrazdéni a naslednou aferentaci do vyssich struktur

dle morfologické struktury se jedna o nemyelinizovana jednoducha ¢i slozitéjsi
nervova zakonc¢eni nervovych vlaken typu A-beta

dle rychlosti adaptace na pilisobici podnét se rozliSuji na pomalu se adaptujici
mechanoreceptory

druhou skupinou jsou rychle se adaptujici receptory, které reaguji pouze v urcitém
casovém intervalu

Merkelovy disky jsou ulozeny v epidermis, reaguji na dotek nebo lehky tlak
Meissnerova téliska — jsou uloZena v koriu, reaguji na mechanické chvéni

Ruffiniho téliska — nalézame je v koriu, reaguji na pomalé napinani kiize

Vater-Paciniho téliska — jsou ulozena v tela subcutanea, velmi dobie reaguji na
vibrace

Termoreceptory

se d€li na chladové, které jsou drazdény tepelnymi podnéty niz§imi nez teplota télesna
o maximum jejich aktivace je mezi 10-30 stupni Celsia

A4 v

naopak tepelné receptory reaguji na teploty vyssi nez t€lesna teplota s optimem mezi
40-45 stupni Celsia

morfologicky se jedné o volna nervové zakonceni aferentnich nervovych vldken typu
A-deltaa C

Nociceptory

jsou utvafeny z volnych nervovych aferentnich zakonceni vlaken A-deltaa C

z funk¢éniho hlediska se rozliSuji dle typu podnétu na mechanosenzitivni, které jsou
drazdény silnou mechanickou stimulaci a termosenzitivni, které reaguji na tepelné
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podnéty o hodnotéach vyssSich nez 45 stupiii Celsia nebo naopak na teploty nizsi nez
10 stupnii Celsia
posledni skupinou jsou polymodalni nociceptory
o jejich aktivace probiha drazdénim chemickymi latkami, které se uvoliiuji pii
drazdéni v§emi druhy bolestivych podnéta
o nociceptory nemaji schopnost adaptace

vedeni vzruchi zabezpecuji dva typy vlaken, jednak vlakna A-delta, ktera vedou tzv.
rychlou bolest

tato bolest se vyznacuje ostrym, dobte lokalizovatelnym vjemem
druhym typem jsou vladkna typu C, ktera vedou vzruch od polymodalnich nociceptorii
tento typ bolesti je vniman jako paliva, difuzni, oznac¢ujeme ji jako pomalou bolest

Proprioreceptory

umoznuji detekovat vzajemnou polohu a pohyby jednotlivych ¢asti téla
na vnimani statického vjemu se podileji svalova vieténka a Golgiho $lachova téliska
Ruffiniformni a Paciniformni téliska informuji o dynamice v kloubu, tedy kinestezii

informace jsou ptenaseny do centralniho systému vlakny typu A — alfa (informace ze
svalovych vietének a Golgiho Slachovych télisek), z ostatnich proprioreceptori
vlakny typu A-beta

Centralni spoje senzitivniho systému

senzitivni informace z oblasti trupu, krku a zadni poloviny hlavy jsou pfenaseny pies
axony pseudounipolarnich neuront, jejiz téla lezi ve spindlnich gangliich a vstupuji
do centralniho nervového systému cestou zadnich miSnich kotenti

senzitivni informace z pfedni poloviny hlavy jsou vedeny do centralniho nervového
systému cestou aferentni ¢asti nervus trigeminus (n.V.)

dermatomem je nazyvana oblast t€lesného povrchu, ze které jsou vedeny senzitivni
informace do jednoho zadniho misniho kotene

dal$i pfenos informace se uskutecniuje systémy ascendentnich drah

Lemniskalni systém

systém pienasi informace taktilniho €iti a propriocepce

strukturalné jsou ascendentni drahy uloZeny v zadnich a bo¢nich misSnich provazcich
tyto drahy jsou tvofeny neurity bun€k zadnich misnich rohi a probihaji ipsilateralné
aZz do mista pfepojent

pfepojeni se déje v jadrech zadnich provazcti misnich: nucleus gracilis, nucleus
cuneatus medialis et lateralis

po vystupu z téchto jader dochazi ke kiizeni drah a jako lemniscus medialis ascenduji
drahy do thalamu, kde dochazi k pfepojeni v nucleus ventralis posterolateralis

odtud pokracuji do somatosenzorické klry

ve fasciculus gracilis Golli probihaji v mediolateralnim pofadi vldkna ze sakralnich, lumbalnich a dolnich
hrudnich segmentd

ve fasciculus cuneatus Burdachi jsou mediolateralnim smérem uspofadana od hornich hrudnich a krénich
segmentdl

pfenos proprioceptivni informace je usporadan odliSnym zptisobem

o neurity projekénich bunék zadnich misnich rohid z oblasti hornich koncetin
stoupaji a piepojuji se v nucleus cuneatus lateralis
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o po prepojeni a piekiizeni pokracuje Cast vlaken v lemniscus medialis do
thalamu
o projekce z dolnich koncetin je sméfovana také do zadniho mi$niho rohu a zde
ihned dochazi k piepojeni v ncl. Stilling-Clark
o nasledujici ascendence probihd v bocnich provazcich cestou tractus
spinocerebellaris dorsalis et ventralis
vétsi oddil vlidken konci v klife mozecku, po piekiizeni pokracuje do nucleus ventralis
posterolateralis thalamu a dale miii do somatosenzorické kiiry

Anterolateralni systém

systém vede informaci pro bolest, teplo a chlad

ascendentni drahy zacinaji v neuronech zadnich miSnich roht, neurity se kiizi ihned
V zadnim miSnim rohu a stoupaji v pfednich a bo¢nich miSnich provazcich

tyto drahy poté kon¢i bud’ v nucleus ventralis posterolateralis thalamu nebo
v retikularni formaci mozkového kmene

dle cilového zakoncCeni poté rozliSujeme tfi ascendentni drahy

Tractus spinothalamicus

neurity bun€k zadnich misnich rohti se kiizi v commisura anterior alba a stoupaji do
nucleus ventralis posterolateralis thalamu v anterolateralnim svazku

nejkaudalnéjsi neurity jsou ulozeny laterdln¢ a smérem ventromedidlnim postupné pfibiraji kranialnéji umisténé
segmenty

Tractus spinoreticularis
vytvareji neurity bunc¢k zadnich misnich rohd, caste¢né se kiizi a poté cestou
anterolateralniho svazku kon¢i na neuronech retikularni formace mozkového kmene

odtud pokracuje projekce do thalamu jako tractus retikulothalamicus, ktery konci
Vv nespecifickych jadrech thalamu a po pfepojeni konci v senzitivni oblasti mozkoveé
kiry

Tractus spinotectalis je fylogeneticky stara draha

neurity zadnich misnich rohii se kiiZi v oblasti pfedni miSni kommisury, stoupaji
V bo¢nich provazcich do mozkového kmene a kon¢i na neuronech v oblasti tecta

mesencephala

Trigeminovy systém

aferentni sloZka nervus trigeminus pfivadi senzitivni informace z oblasti pfedni ¢asti
hlavy

téla neuronti jsou ulozena v ganglion trigeminale Gasseri a Vv nucleus tractus
mesencephali n. V

axony nucleus tractus mesencephali prochazeji ganglion Gasseri bez pferuSeni a
vytvareji v oblasti pontu ascendentni svazek tractus mesencephalicus n. V

svazek sbird informace o propriocepci z oblasti temporomandibuldrniho kloubu,
zvykacich, mimickych a o¢nicovych svalt

centralni ¢ast axonii obou svazki se poté piepojuji ve dvou jadrech trigeminalniho
systému:
Nucleus sensorius principalis nervi trigemini
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je umistén v mozkovém kmeni, konkrétné v pontu, pfenasi informace taktilni a
proprioceptivni

axony jadrovych neuront se ktizi a formuji svazek zvany lemniscus trigeminalis
sméfujici do nucleus ventralis posterolateralis thalamu

druhé jadro, nucleus tractus spinalis nervi trigemini

jadro zasahuje az do oblasti michy po segment C2

pienasi informace o bolesti a teploté, malou casti také informace o taktilnich
podnétech

senzitivni informace ze zadni tfetiny jazyka, hltanu a zevniho zvukovodu jsou
pienaseny aferentnimi ¢astmi jinych mozkovych nervii — VII., IX,, a X.

neurity pseudounipolarnich buné¢k maji sva téla umisténa v ganglion geniculi (n. VII.)
a v ganglion superius et inferius n. IX. et X

neurity dle prevadéné modality kon¢i v trigeminovych jadrech a odtud pokracuji vyse
popsanymi drahami

Somatosenzitivni kara

korova projek¢ni oblast senzitivniho systému obsahuje predni parietalni oblast, zadni
parietalni oblast a sekundarni somatosenzitivni oblast

Predni parietalni korova oblast

je ulozena v gyrus postcentralis
dle Brodmanna jsou to arey 3a, 3b, 1 a 2

o arei 3a a 3b predstavuji primarni somatosenzitivni kiru, to je oblast, ktera je schopna analyzovat
informace pfichédzejici z kontralateralni poloviny téla a pfemeénit je v nejjednodussi smyslovy viem —
pocitek

o area 3aanalyzuje informace z proprioreceptorti a area 3b interpretuje taktilni podnéty

o projekce jednotlivych partii téla vtéto primarni korové oblasti je
charakteristicky somatotopicky uspotadana

pfi poSkozeni priméarni somatosenzitivni kliry je nejvice poskozeno taktilni Citi a
propriocepce, mensim dilem termocit
naproti tomu je nocicepce prakticky neovlivnéna

Zadni parietalni korova oblast

je lokalizovana v oblasti lobulus parietalis superior et inferior, (dle Brodmanna arey
5a, 5b, 7a, 7b, 39 a 40)

vstupni informace ptichdzeji z pfedni parietdlni korové oblasti a vystupy smétuji
jednak do motorické oblasti frontalniho laloku a déle jsou spoje do limbického
systému

Sekundarni somatosenzitivni korova oblast

nachazi se v parietalnim laloku v oblasti horniho valu sulcus lateralis

je navzdjem propojena s vySe uvedenymi projekénimi areami a s ventrobazalnim
jadernym komplexem thalamu

jeji funkce je ve vztahu k taktilnimu uceni a paméti
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13. Autonomni nervovy systém

- nazev autonomni nervovy systém (ANS) vznikl z pivodnich, pozdéji piekonanych
predstav, ze funguje samostatné, bez zavislosti na fizeni strukturami vysSich oddilt
centralniho nervového systemu

- prestoze ndzev obsahuje termin ,autonomni®, je ¢innost tohoto systému pfisné
fyziologicky determinovana, kdy citlivé reaguje na hormonalni a humoralni zmény a na
nervové podnéty z vnitiniho i vnéjSiho prostiedi

Funkce ANS

- ANS se vyznamné€ podili na udrzovani homeostazy organismu

- reguluje funkce kardiovaskularniho, respira¢niho, traviciho, moc¢ového a pohlavniho
systému, ovliviiuje metabolické, endokrinni funkce a termoregulaci a vyznamné se
podili na adaptacnich reakcich na stres

- doprovazi a podili se na emocnich a behavioralnich projevech

- stav védomi, psychicky stav a ndlada rovnéZ vyznamné ovliviiyji ¢innost ANS

- K autonomni dysregulaci dochazi napiiklad pti horecce nebo nocicepci

- c¢innost ANS je podminéna slozitymi reflexnimi a humoralnimi regulacemi
- jeho reflexni okruhy jsou v periferni ¢asti tvofeny slozkou aferentni (viscerosenzitivni a
glanduloceptivni) a slozkou eferentni (visceromotorickou a sekretomotorickou)

- tradi¢ni anatomické pojeti rozdéluje ANS na dva subsystémy — sympatikus a
parasympatikus
- pozdé¢ji byla objevena i soucast tieti, tzv. entericky (stfevni) subsystém
o tento subsystém je sloZit¢ modulovan, v€etné vlivli sympatiku a parasympatiku

PERIFERNI STRUKTURY ANS

- periferni ¢ast ANS je tvofena dvéma neurony, a to pregangliovym a postgangliovym

- parasympatikus se podle ulozeni tél pregangliovych neuronti v mozkovém kmeni (v
parasympatickych jadrech III., VIL, IX., X. hlavového nervu) a v miSe (v nucleus
intermediolateralis S2-S4), souhrnné se oznacuji jako kraniosakralni systém

- sympatikus ma téla pregangliovych neuronii ulozena v nucleus intermediolateralis
segmentl (C8) Th1-L2 (L3) michy, proto se téZ oznacuje za thorakolumbdlni systém

- morfologicky se oba subsystémy ANS odliSuji tim, ze parasympatikus ma del$i useky
pregangliové a kratké useky postgangliové, ve srovnani se strukturami sympatiku

- slabé myelinizovana pregangliova vlakna sympatiku vystupuji z michy pfednimi kofeny
a jako rami communicantes albi vstupuji do paravertebralné ulozenych ganglii trunci
sympathici

- vlakna sympatiku pro cévy, zlazy a kizi v oblastech hlavy, trupu a koncetin se po
pfepojeni v truncus sympathicus vraceji jako nemyelinizované rami_communicantes
grisei do misnich nervi

- vlékna ur€end pro inervaci vnitinich orgdna ganglii trunci sympathici pouze prochézeji
a interpoluji az v prevertebralnich a perifernich gangliich

CENTRALNI STRUKTURY ANS
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centralni struktury ANS lze rozd€lit do Ctyf urovni: miSni, bulbopontinni,
pontomesencefalické a korové

z korovych oblasti sem patii orbitofrontalni oblast, gyrus cinguli a oblast insuly, z
podkorovych hypothalamus a amygdala

na kmenové trovni katecholaminergni bunécné skupiny, serotoninergni jadra, a dalsi
skupiny neurond retikularni formace prodlouzené michy, nucleus ambiguus a nucleus
tractus solitarii

z centralnich struktur ucastnicich se na autonomnich regulacich se sem zafazuji —
sestupné drahy limbického systému a hypothalamu (tr. hypotalamospinalis)

ANS a jadra hlavovych nervu

jadra nebo ¢asti jader hlavovych nervi - n. IIL., n. VIL, n. IX. a n. X. patfi mezi struktury
kraniélniho parasympatiku

z nich je pro autonomni regulace nejvyznamnéjsi nervus vagus

pregangliova vlakna vagu vychazeji z oblasti nuclei originis dorsalis nervi vagi a z
nucleus ambiguu

aferentni vlakna vagu kon¢i v nucleus tractus solitarii

mezi dalsi kmenové struktury parasympatiku patii nucleus salivatorius superior et
inferior

Shrnuti

zjednodusSen¢ lze shrnout, ze struktury ANS na urovni prodlouzené michy a pontu se
vyznamné podileji na regulacich obéhovych, dychacich, a déle na funkci traviciho a
mocového systému

oblast mostu a stiedniho mozku ma vyznamnou tlohu v modulaci nocicepce a rovnéz
motorickych a behavioralnich odpovédi na stresové podnéty

korové struktury ANS a hypothalamus zabezpec€uji vyssi stupenl regulace a koordinace
autonomnich a endokrinnich mechanismu

NEUROTRANSMISE A RECEPTORY V ANS

klasické déleni ANS vycleniuje dva zakladni subsystémy, cholinergni a adrenergni
(ptesnéji noradrenergni)
cholinergni neurony jsou vSechny pregangliové neurony sympatiku i parasympatiku, a
vedle toho postgangliové neurony parasympatiku ovliviiujici ¢innost hladké svaloviny
a 7zlaz (s vyjimkou potnich)

o dale pak 1 postgangliové neurony sympatiku ovliviiujici ¢innost potnich zlaz

o dfenl nadledvin je inervovana cholinergnimi pregangliovymi vldkny sympatiku
noradrenergni neurony jsou vSechny zbyvajici postgangliové neurony periferniho
sympatického subsystému
u cholinergni neurotransmise jsou reakce vyvolané aktivaci nikotinovych a
muskarinovych receptort acetylcholinem polymodalni, nebot’ existuje nékolik podtypt
téchto receptortii

o muskarinové receptory se rozdé€luji na pet podtypi: M1 — Ms

o nikotinové receptory se d€li na podtypy Nm (na nervosvalovych ploténkach) a

Nn (pfipadné Ng — Vv gangliich ANS, v CNS a dieni nadledvin)

syntéza acetylcholinu je katalyzovdna enzymem cholinacetyltransferazou, jeho
odbouravani skupinou enzymii hromadné oznacovanych jako acetylcholinesteraza

Mediatory

mediatorem sympatiku na postgangliovych zakoncenich je noradrenalin
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hlavnimi receptory a jejich subtypy sympatiku jsou a-receptory, se subtypy o1 a oz, a -
receptory, se subtypy B1, B2 a B3
davodem, pro¢ nelze zmény cinnosti ANS oznacovat jako zmény jednotlivych
subsystému, je zjisténi, ze v mnoha situacich se sympatikus a parasympatikus nechovaji
antagonisticky, nybrz dokonce koordinované, tj. ze napiiklad v nékterych situacich
dochazi k soucasnému zvyseni aktivity obou téchto subsystémil
pii zvySené nabidce transmiterti nebo latek plisobicich agonisticky na tyto receptory
dochazi ke snizovani citlivosti a po¢tu receptorti

o tento stav se oznacuje jako regulace dolti (down regulation)
naopak pii nedostatku transmiterd se zvysuje citlivost a pocet receptori a stav se nazyva
,,up regulation‘

PROJEVY NEMOCI A PORUCH AUTONOMNIHO NERVOVEHO SYSTEMU

autonomni dysfunkce se déli na priméarni a sekundarni
o u primarnich nebyva pficina vétSinou prokazatelna
o akutni vznik autonomnich poruch se pozoruje v prube¢hu nebo po prodé€lani
nékterych infekénich onemocnéni, jako jsou napf. infekéni mononukleoza,
infekce virem herpes simplex, nebo tieba jako projev intoxikace botulotoxinem
o tam, kde nelze etiologii jednozna¢né prokazat se tyto autonomni dysfunkce
dosud oznacuji za idiopatické
o do okruhu primarnich chronickych postizeni ANS patii — cisté autonomni
selhani, Parkinsonova nemoc s autonomnim selhanim
sekundéarni autonomni poruchy
o jejich pfic¢iny mohou byt hereditirni, metabolické, infekcni, imunoalteracni,
traumatické, nadorove, farmakologické a toxické
o jako ptiklady autonomnich poruch podle etiologie uvadime: pro skupinu
dédicnych onemocnéni — hereditarni senzorické a autonomni neuropatie
(HSAN), pro metabolicky puvod — autonomni neuropatie u diabetes mellitus;
pro infekcni a imunoalteracni postizeni — akutni zanétlivou demyelinizacni
polyneuropatii (Guillaintiv-Barrého syndrom); pro traumata - autonomni
poruchy u poranéni michy, pro nddorova onemocnéni - paraneoplastické
polyneuropatie s postizenim ANS

DIAGNOSTIKA NEMOCIi A PORUCH AUTONOMNIHO NERVOVEHO SYSTEMU

pomoci dotazniku 1ze rovnéZ odlisit nékteré projevy prevahy aktivity subsystému
sympatiku nebo parasympatiku/vagu

presto zakladnim hodnocenym ukazatelem byva srdecni frekvence (SF), ktera citliveé
reflektuje zmény €innosti sympatiku a parasympatiku (vagu)

postizeni ANS

pfi postizeni vagu se objevuje tachykardie a pti hlubokém dychani mizi respiracni
sinusova arytmie

po postaveni ze sedu na dobu 30 az 60 sekund se nejvyssi hodnota tepové frekvence
(dosazena Vv prvnich deseti sekundach po postaveni) u zdravych osob mezi 20. az 30.
sekundou stoje vlivem vagu vyznamné snizuje

t€Z81 postizeni sympatiku se naopak po postaveni projevuje snizenim hodnot krevniho
tlaku
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Kardiovaskularni funkéni zkouSky na autonomni regulace

-k prikazu autonomnich poruch se hodnoti zmény SF ve funk¢énich zkouskach pii nichz
1ze posuzovat piedevsim funkci vagu

- v nékterych zkouskach se kombinuje hodnoceni SF s métenim zmén krevniho tlaku

- u osob s fyziologickou aktivitou vagu se v uvedenych zkouskach objevuji vyrazné
zmény SF, kdy vagovou reflexni odpovéd piedstavuje kardiodecelerace, resp.
piechodna bradykardie

- haopak, zvySeni SF (kardioakcelerace) je projevem snizeni vagové aktivity a/nebo
zvyseni aktivity sympatiku

- zkousky, v nichz se hodnoti zmény TK predstavuje zvyseni jeho hodnot rovnéz zvyseni
aktivity sympatiku

- SFje pfitom hodnocena ve Valsalvové manévru, ortostatické zkousce, systolicky TK se
méfi ve zkouSce ortostatické a diastolicky TK pii izometrické kontrakci ruky

- tyto zkousky je mozno provadét i bez specidlniho pfistrojového vybaveni, postacuje
jednokanalovy zaznam EKG a tonometr

- Valsalvitv pomer — pomér nejdelsiho RR intervalu kratce po skonceni manévru
(vydechu proti odporu 40 mm Hg po dobu 15 s) a nejkratSiho RR intervalu v jeho
prabéhu

- Vv ortostatické zkouSce se rovnéz hodnoti zména systolického TK po postaveni z lehu
béhem prvnich tii minut klidného stoje

VySetifovaci metody autonomnich funkei a poruch v dalSich systémech organismu

-V gastrointestindlnim systému se hodnoti pfedev§im rychlost pasaze v jednotlivych
usecich
o v oblasti dolni ¢asti esofagu je mozno posuzovat autonomni funkce dynamickou
scintigrafii a téZ esofagealnimi evokovanymi potencialy
o k posuzovani rychlosti evakuace Zaludku a rychlosti pasdze v jednotlivych
usecich stfev se vyuZivaji radiografické a scintigrafické vysetfovaci metody
o v terminalnim useku gastrointestinalniho systému se autonomni dysfunkce
manifestuji poruchou analniho sfinkteru, tj. inkontinenci stolice
= tyto poruchy je moZno diagnostikovat elektromyografii hladkého
svalstva, pfipadné pomoci analnich evokovanych potencialii
- autonomni dysfunkce v mocopohlavnim systému se posuzuji nejcastéji podle odpoveédi
mocového méchyte ve funk¢nich zkouskach
- poruchy pohlavnich funkci se u muzi s poruchami ANS vysetiuji falopletysmograficky
nebo podle latence bulbokaverndzniho reflexu
- vySetfovani sudomotoriky (poceni) se provadi ptimo latkami, které pii poceni zbarvuji
povrch klize vySetfované oblasti
oz Klasickych testii sem patii potni testy s pouzitim Skrobu s jodem
- ve farmakologickych zkouskach se aplikuje acetylcholin nebo pilokarpin
o pilokarpin svym postgangliovym tc¢inkem testuje pfimo funkci potnich zlaz
- abnormalni zornicové reakce mohou odhalit lokalizovanou poruchu ANS
o mioza je podminéna aktivitou parasympatickych vldken jdoucich cestou nervi
oculomotorii
o mydriaza aktivitou sympatickych vldken vychazejicich z centrum ciliospinale
V miSe
- pouzivaji se vySetfovaci postupy hodnotici reakci na osvit a farmakologické zkouSky s
aplikaci latek ovlivitujicich o¢ni vldkna sympatiku nebo parasympatiku
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14. Bolest

bolest je definovana jako nepfijemny smyslovy a emo¢ni zazitek (prozitek), spojeny se
skute¢nym nebo potencidlnim poskozenim tkan€, nebo popisovany vyrazy pro takové
poskozeni

bolest ovlivituje motorické a psychické funkce jedince a ¢innost jeho autonomniho
nervového systému

NERVOVE STRUKTURY SLOUZICI NOCICEPCI A BOLESTI

bolest je vedena tfineuronovou drahu, ktera za¢ina receptory (nociceptory) na periférii
a vede primarnimi aferentnimi vldkny do oblasti zadnich roht misnich, kde se ptepojuji
na sekundérni aferentni vladkna, ktera jdou cestou spinotalamického traktu do dorzalnich
jader talamu

treti neuron pokracuje z talamu do oblasti gyrus postcentralis v mozkové kute, kde je
nocicepce percipovana jako bolest

spinotalamicka draha nese informace o kvalité bolesti

dadle muze vést bolest retikulospinotalamickd drdha zakoncujici v medialnich
strukturach talamu, odkud pokracuji navazujici vlakna do struktur limbického systému,
ktery se podili na emocni slozce bolesti

Jadra HN souvisejici s bolesti

v oblasti hlavy je funkénim analogem zadnich roht misnich nucleus tractus spinalis
nervi trigemini

zde jsou piijimany a zpracovavany vzruchy z hlavy a horniho useku kréni patete

Nociceptory

receptory typu volnych nervovych zakonéeni

k nocicepci vsak slouzi i mechano-, termo- a chemoreceptory, kdyz stimulace dosdhne
urcité intenzity

nociceptory jsou aktivovany medidtory a modulatory bolesti a zdnétu

o  mezi né€ se zarazuji bradykinin, draslikové ionty, serotonin, eikosanoidy, cytokiny, substance P, histamin,
snizeni koncentrace H* ionttl

citlivost nociceptor se méni vlivy mnoha faktort, kdy pti opakované stimulaci bolest
vyvolavajicimi podnéty dochazi k periferni senzitizaci, ktera se podili na snizeni prahu
bolesti, a tim na zesileni bolestivého vjemu

Typy vlaken pro bolest

za rozhodujici pro pfenos nocicep¢ni informace se povazuji slabé myelinizovana vlakna
typu Ad a nemyelinizovana vlakna C, kde prvni z nich podmifiuji vnimani ostré, dobie
ohrani¢ené bolesti, zatimco tenka vlakna typu C jsou nositelem hlavné palivé (pocit
termické stimulace) nebo palcivé (pocit chemické stimulace, napt. ufinek kopfiiv),
nepiesné ohranicené bolesti

Typy senzitizace

aktivace nociceptori v primdrnich aferentnich vlaknech vede k rozvoji centrdlni
senzitizace, ktera vznika nejen v oblasti zadnich rohti misnich, ale i ve vyssich etazich
CNS

periferni i centralni senzitizace vedou spole¢né ke snizeni prahu bolesti, ale i ke sniZzeni
hranice tolerované bolesti
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proto zejména u chronickych bolesti je v diisledku popsanych senzitizaci, spojenych ve
vétsin€ pripadi s aktivaci autonomnich vlaken sympatiku, zesileno vnimani bolesti
proto je nutno zahajit co nejdiive u¢innou analgetickou terapii, aby nedochazelo k fixaci
tohoto zesileni bolesti

Tlumeni bolesti

samotny nervovy systém vyuziva fyziologickych mechanismti, jimiz tlumi nocicepci a
bolest, mezi které patii aktivace enkefalinergnich systému, piipadn¢ aktivace
descendentnich inhibi¢nich systému

mezi dillezité patii noradrenergni a serotoninergni, vychézejici z kmenové oblasti (locus
coeruleus) a sestupujici k zadnim rohiim miS$nim

KLINICKE CHARAKTERISTIKY BOLESTI

Z casového hlediska se déli na bolest akutni, subakutni a chronickou
akutni bolest trvd do dvou az tfi tydni, bolest subakutni se obvykle vymezuje tfemi
tydny az tfemi mésici
bolest chronicka trva déle nez tii az Sest mésict
samostatnou skupinu tvoifi bolesti opakujici se (rekurentni), u nichz se sttidaji
bezbolestné intervaly s intervaly s bolesti
bolest akutni ma ve vétsing piipada biologicky pozitivni ,,informativni vyznam a vede
k adaptacnim zménam a k chovani vedoucimu ke zmirnéni této bolesti
o byvd doprovazena autonomnimi projevy — zménami srdecni frekvence,
zménami krevniho tlaku, pocenim, slzenim, vazomotorickymi zménami,
zménami charakteru dychani a dal§Simi
bolest chronicka — jiz ztraci svlij informativni vyznam, stava se silnym stresorem a
vyznamnym faktorem zhorsujicim kvalitu Zivota
teprve po zpracovani nocicepce na korové trovni vzniké vlastni bolest

BOLEST NOCICEPTOROVA (NOCICEPCNI)

nejCastejsi, vznikd pii podraZzdéni volnych nervovych zakonceni v kizi, podkozi, v
kloubech, vazech, cévach, mozkomisnich obalech

V neurologii je pfitomna u bolesti vertebrogenniho ptiivodu

dale je charakteristicka pro artrozy a artritidy

u tohoto typu Ize snadno urcit lokalizaci bolesti a je popisovana celou fadou piivlastki,
jako napf. - ostra, bodava, vrtava, hlodava, pichava a dalsi

bolest vznikajici piimou aktivaci nociceptori ma zpocatku obecn€ pozitivni
informativni vyznam pro organismus, protoZe zapojuje mechanizmy branici jeho
dalSimu poskozeni

z terapeutického hlediska se u nocicepéni bolesti pouzivaji nejcastéji analgetika-
antipyretika, nesteroidni antirevmatika nebo pti vyssi intenzité opioidni analgetika

BOLEST NEUROPATICKA (PERIFERNI NEUROGENNI)

vznika pfi postiZeni perifernich nervi, plexti a kofenil

etiologie téchto postizeni mize byt rlizna — hereditarni, imunoalteracni, infekénd,
ischemicka, kompresivni, metabolicka, toxicka a traumaticka

tento typ bolesti se 1iSi od bolesti nociceptorové tim, Ze loha nociceptorii je zde
mnohem mensi

mezi hlavni patofyziologické mechanismy tohoto typu bolesti patii vznik mechano-,
termo- a chemosenzitivity nervovych vlaken
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- tyto zmény postihujici periferni nervové vlakno, jsou doprovézeny i zménami v misté
pfepojeni primarnich aferenci na sekundarni, kde dochéazi k déji oznaCovanému jako
tzv. centrdlni senzitizace

- pri centralni senzitizaci se zvySuji odpoveédi na nadprahové podnéty a pivodné
podprahové podnéty se stavaji nadprahovymi a tudiz vnimatelnymi

- oslabuji se descendentni inhibi¢ni mechanismy z vyssich etdzi CNS

- klinicky se tyto zmény projevuji bolesti, alodynii a hyperalgézii (alodynie je vnimani
nebolestivych podnéti jako bolestivé a hyperalgézie je zvySena odpoveéd’ na bolestivé podnéty)

Priklady perifernich neurogennich bolesti

- bolesti radikularni, bolesti pii postiZzeni plexd a bolesti neuropatické u mononeuropatii
a u polyneuropatii

- Dbolesti kofenové jsou charakterizovany sniZenim az vymizenim napinacich reflexi,
poruchou ¢iti a bolesti v dané kotenové zon¢, vedle toho byvaji pfitomny piiznaky
kotfenového drazdéni (Laseguetv/obraceny Laséguetv pfiznak na dolnich koncetinach)

Charakteristika periferni neuropatické bolesti

wev

- nejcastjsi charakteristiky: pichava, paliva, palciva, ostra-fezava, vystrelujici

- vedle bolesti mivaji ¢asto pacienti s neuropatickym postizenim parestézie (charakteru
trnuti, mravenceni, brnéni), nebo dysestézie, které jsou podobné parestéziim, ale jsou
jiz vyslovené neptijemné

Typy neuropatické bolesti

- neuropatické bolesti se rozliSuji na bolesti vznikajici spontanné (nezavisle na podnétu)
a na bolesti zavislé na vyvolavajicim podnétu

- typickymi charakteristikami neuropatickych bolesti je porucha ¢iti v distribuéni z6né
kofent, plexii nebo nervd, alodynie a hyperpatie (abnormni bolestiva reakce pii
soucasné poruse Citi)

- specifické pro tento typ jsou tzv. nasledné bolesti, které se objevuji s latenci (fadové
sekund) po stimulaci

Neuralgie

- bolesti v distribu¢ni z6n€ nervu zachvatového charakteru, kdy v mezidobi je pacient
zcela bez bolesti, nebo jsou bolesti podstatné nizsi intenzity

- vdobé& neuralgické ataky jsou tyto bolesti popisovany jako bodavé, vystrelujici, Slehavé,
jako ,,elektricky proud*

- jejich intenzita byva casto vysoka a vyrazné ovliviuji stav pacienta, ktery pfi jejich
nastupu Casto grimasuje, hleda zpusoby, jak bolest rychle potlacit

- psychicky stav je v dob¢ trvani neuralgii vyrazné alterovan bolesti

- v neurologii jsou z této skupiny nejcastéj$i neuralgie trigeminu, neuralgie nervi
glossopharyngei a postherpetické neuralgie

- pro terapii neuralgii plati, Ze analgetika-antipyretika a nesteroidni antirevmatika jsou
malo ucinnd, opioidy piinaseji efekt az pti vysSim davkovani a 1éky prvni volby jsou
adjuvantni analgetika, kam se zafazuji antikonvulziva, antidepresiva (hlavné ze skupiny
tricyklickych antidepresiv)

- jejich terapie vyzaduje Casto pouziti kombinaci 1é¢iv z n€kolika skupin, aby bylo
dosazeno ptiznivého efektu

BOLEST CENTRALNI NEUROGENNI

- vznika pfi postizeni struktur CNS
- spoleénym rysem je porucha inhibi¢nich mechanismi, naopak se 1isi rozvojem
hypersenzitivity a hyperreaktivity struktur CNS
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Charakteristika centralni neuropatické bolesti

jsou popisovany jako palivé, dlouhotrvajici tupé, ostré fezavé, bodavé a tlakové
piikladem jsou bolesti talamické (napt. po cévni mozkové piihodé postihujici oblast
talamu), vedle toho jsou pfitomny u miSnich 1ézi rGzné etiologie (traumaticka,
roztrouSena skler6za mozkomisni)

BOLEST DYSAUTONOMNI S AKTIVACI SYMPATIKU

Casto po urazech, etiologie vSak miize byt rlizna, kde se u postizenych osob rozviji vedle
bolesti i motorickd, senzitivni a vyrazna autonomni symptomatika
drive se uzivalo oznaceni Sudecklv syndrom, algodystroficky syndrom

BOLEST PSYCHOGENNI

velmi obtizné diagnostikovatelna skupina algickych stavii, u nichz ani zobrazovacimi,
ani elektrofyziologickymi metodami nelze prokazat piivod bolesti

psychologické vysetfeni vSak prokaze charakteristiky predisponujici k intenzivnéj$imu
prozivani bolesti

z nich uvadime jako piiklad znamky nebo rysy deprese, anxiozity, hypersenzitivity,
hypochondrie a dalsi

metodou volby v jejich 1é¢bé je psychoterapie, piipadné kombinovana s aplikaci
psychofarmak

VISCERALNI BOLEST

jsou podminény jednak aktivaci nociceptorli, jednak neurogennimi mechanismy —
aktivaci struktur autonomniho nervového systému

jsou ve vétsing piipadi Siroce distribuované, obtizné lokalizovatelné

kolikovité bolesti se vyznaCuji charakteristickou regiondlni distribuci (Zlu¢nikova
kolika s $ifenim do pravého podzebii, do zad, k pravému rameni)

v souvislosti s visceralni nocicepci je nutno uvést i prenesené bolesti, které vznikaji
konvergenci bolestivych vzruchii z visceralnich aferenci se somatickymi aferentnimi
vlakny, kdy se promitaji do Headovych zon

ZAKLADY VYSETRENI U ALGICKYCH STAVU

k urceni intenzity bolesti slouZi jako nejjednodussi prostiedek vizualni analogova Skéla,
kde levy okraj usecky predstavuje stav bez bolesti a pravy okraj nejhorsi bolest

na této usecce vymezi vySetfovana osoba bod, jak silnd je bolest, kterou ve sledované
dobé¢ proziva

modifikaci je numerickd Skéala na usecce, kde je stav bez bolesti oznacen nulou a
nejvyssi mozna bolest ¢islem 10

neoddélitelnou soucésti klinického vySetfeni pacienta s algickym syndromem je
orientacni posouzeni jeho psychologického stavu

velmi vyznamnym zdrojem informaci pro zhodnoceni celkového stavu a pro volbu
terapie je podrobna farmakologicka anamnéza

OBECNE PRINCIPY LECBY BOLESTI

mezi zasady 1écby algickych stavll patii volba dostatecné ucinného Iéku nebo 1ékové
kombinace, aby doslo ke zmirnéni ¢i vymizeni bolesti v co nejkratSim case
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upfednostiiuje se podavani 1€kt ,podle hodin®“, tj. podle délky trvani jejich
analgetického ucinku, nikoliv az ,,na pozadani“, kdy ucinek odeznél a nemocny znovu
zbytecné trpi bolesti

pti dlouhodobém podavani je nutno sledovat uc¢innost 1éCby, protoze v mnoha ptipadech
dochazi k rozvoji tolerance

v takovych ptipadech se bud’ zvysi davka, nebo pokud jsou jiz na hranici maximalnich
doporucenych davek, se ma zménit preparat (rotace), nebo se prida dalsi analgeticky
ucinny lék

analgetika-antipyretika u kratkodobych nociceptorovych bolesti, u chronickych bolesti
tohoto typu pfedevsim nesteroidni antirevmatika

velmi ¢asto se 1 u nociceptorovych bolesti piidavaji slabé opioidni analgetika (nej¢astéji
v soucasné dob¢ tramadol), eventuelné antikonvulziva

Casto jsou nezbytné i jejich vzajemné kombinace

u neuropatickych a u centrdlnich neurogennich bolesti jsou léky prvni volby
antikonvulziva a antidepresiva

v indikovanych ptipadech vyuzivaji neurologové u neuropatickych a radikularnich
bolesti obstfikl lokélnimi anestetiky

u bolesti dysautonomnich byva medikace obvykle $irsi a zahrnuje vedle vegetotropnich
1é¢iv i psychofarmaka

u bolesti psychogennich, nebo u dal$ich typt bolesti, kde je vSak vyznamna psychogenni
slozka, je v indikovanych ptipadech vedle aplikace psychofarmak nezbytné i zahéjeni
psychoterapie
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15. Poruchy védomi a smrti mozku

védomi je stav organismu, v némz je jedinec schopen si uvédomovat sebe sama i své
okoli, spravné pfijimat a zpracovavat vnitini a vnéjsi informace
na zakladé¢ takto ziskanych a vyhodnocenych podnéta je schopen adekvatné reagovat

Vigilita (bdélost)

urcuje stupent védomi po kvantitativni strance

za fyziologickych okolnosti kolisa mezi dvéma krajnimi stavy — spankem a bdénim
vigilita je udrZzovana na zdékladé¢ souhry mezi retikularni formaci mezencefala a
diencefala s mozkovymi hemisférami

Lucidita (jasnost)

oznacuje plné a jasné védomi jak po strance kvalitativni, tak po strance kvantitativni
lucidita neni mozna bez zachovalé vigility

lucidni pacient je pln€ bdély a orientovany mistem, ¢asem i osobou

pro zachovalou luciditu je nezbytnd spravna funkce kortexu a retikularni formace
mozkového kmene

Poruchy védomi rozdélujeme na dva zakladni typy:

a) Kvantitativni poruchy védomi

o kdy je postizena zejména bdélost

o uroven védomi se sniZuje, aniZ by byl vyznamné ovlivnén jeho obsah

o za fyziologickych okolnosti dochazi ke snizeni stupné védomi pii Unave,
ospalosti a ve spanku

o za patologickych okolnosti, na zdkladé¢ hloubky poruseného védomi,
rozliSujeme somnolenci, sopor a koma

b) Pii kvalitativni poruSe védomi

o je postizen jeho obsah, zejména kognitivni a afektivni funkce

o hlavnim pfedstavitelem kvalitativni poruchy védomi je delirium
klinické praxi je mnohdy hranice mezi obéma typy nejasnd a kvantitativni a kvalitativni
porucha védomi se mize vzajemné kombinovat

Neurologické vySetieni u nemocného s poruchou védomi:

U pacienta v bezvédomi je nezbytné na prvnim misté zajistit vitalni funkce a to dle
,LABC* konceptu (Airway- Breathing- Circulation), coz znamena uvolnéni dychacich
cest, zhodnoceni a podporu respirace a krevniho ob¢hu

naprosto nezbytné je vySetfeni provést u farmakologicky netlumeného pacienta, nebot’
sedace vyrazn¢ vysledek vySetteni zkresluje

Vyhodnoceni hloubky poruchy védomi:

hloubku védomi hodnotime na zékladé¢ reakce nemocného na verbdlni, optické,
sluchové a algické stimuly

podle reakce na zevni podnéty rozliSujeme nasledné stupné kvantitativni poruchy
védomi:

Somnolence:

pfipomind zvySenou spavost, nemocny using, ale byva probuditelny jemnym podnétem
(slovné, dotekem)
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je schopen tézkopadné verbalni odpovédi, pokud nepiichazeji dalsi podnéty, opét usina
je zachovan kaslaci a polykaci reflex, i sfinkterové funkce

Sopor:

patologicky, hluboky spanek

pacient budi dojem spiciho, ale nelze jej pln¢ probudit verbalnim ani bolestivym
stimulem

na bolest reaguje cilené (obrann€ nebo tthybn¢), ¢asteéné se 1 probouzi, ale neni schopen
navazat slovni kontakt

Koéma:

uplné bezvédomi, pacient nereaguje na vn¢jsi podnéty, zachovana muze byt pouze
reflexni reakce na bolestivy podnét

mezi Skaly s presnéjsi klasifikaci poruchy védomi patii 10 bodova Drabkova Skala, ktera
rozlisuje krom plného védomi ¢tyfi stupné somnolence, sopor, semikoma, hluboké a
areaktivni kdma

Glasgow Coma Scale (GCS)

je nejcastéji pouzivanym a univerzalnim nastrojem pro hodnoceni poruchy védomi
maximalni pocet bodu je 15 pfi plném védomi a 3 body pfi areaktivnim komatu

od 8 bodi niZe je pacient v bezvédomi a ve vysokém riziku ztraty zakladnich reflexii
jeji nevyhodou je napf. moznost nepiesného hodnoceni u pacientli s loZiskovym
neurologickym nélezem napf. s afdzii nebo poruchou hybnosti

VySetireni diencefalickych a kmenovych reflexii:

jde o reflexy nepodminéné a k jejich vybavnosti neni nutna spoluprace vysetfovaného
reflexy vysSetiujeme v kraniokaudalnim potadi od diencefalické pfes mezencefalickou,
pontinni a bulbarni Groven

VysSettujeme tyto reflexy:

Reflex ciliospinalni

bolestivym podrazdénim kize (Stipnuti) na horni polovin¢ téla, nejcastéji nad nebo pod
kli¢ni kosti, vyvolame za fyziologickych okolnosti oboustrannou dilataci pupily, vétsi
na ipsilateralni strané

slouZzi k odliSeni 1éze v kortikosubkortikalni urovni, kdy je vybavny a vyhasina u 1ézi
v oblasti diencefala

Frontoorbikularni reflexy

poklepem na glabelu (nazopalpebralni reflex) nebo na nadocnicovy oblouk
(orbitopalpebralni reflex) dojde ke kontrakci m. orbicularis oculi a fyziologickou
odpovédi je oboustranné mrknuti

reflex vyhasind pfi difuznim Gtlumu kmenové retikuldrni formace nebo pfi loziskovych
1ézich v diencefalomezencefalické Grovni

je-li vybavny spolu s kmenovymi reflexy je porucha védomi podminéna 1ézemi v roviné
korové-podkorové, neni-li vybavny a kmenové reflexy jsou zachovany, 1éze zasahuje
az do urovné diencefalické

Okulocefalické reflexy (OCR)

testuji intaktnost okulomotorické inervace v oblasti mezencefala a pontu
nelze je vybavit pii plném védomi, nebot’ jsou inhibovany z pohledovych korovych
center

Vertikalni okulocefalicky reflex
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- vyvolame opakovanymi pasivnimi pohyby hlavou ve sméru ante a retroflexe, odpovédi
je konjugovany pohyb o¢nich bulbll vzdy ve sméru opacném k pohybu hlavy

- reflex mizi pfi vestibuldrni a mezencefalické 1¢ézi

Horizontélni okulocefalicky reflex

- vybavujeme pasivni rotaci hlavy doprava a doleva, odpovédi jsou konjugované o¢ni
pohyby v opa¢ném sméru

- reflex mizi pfi 1ézi vestibularni a na urovni reflexniho centra v pontu

- vidime je napft. u difznich metabolickych dysfunkci, pfi masivnim subarachnoidealnim

krvaceni nebo u hemoragii v oblasti bazalnich ganglii
- Jednostranné vymizeni horizontalniho OCR svéd¢i pro homolateralni 1ézi pontinniho pohledového centra s jadrem
abducentu
o tento obraz je popsan napt. u okluzi vétvi bazilarni tepny nebo mozeckovych krvaceni
- Oboustranna areflexie horizontalniho OCR ukazuje na rozsahlou pontinni 1ézi, nejéastéji na zakladé uzavéru
bazilarni tepny

Kaloricky vestibulookularni reflex

- vySetiuje se jen v ptipadé nevybavného OCR nebo pfi stanoveni mozkové smrti

- po instilaci 50 ml ledové vody do zevniho zvukovodu dochdzi ke konjugované deviaci
bulbt k instilované strané

- pri testovani labyrintu teplou vodou (do 40°) dochéazi k tonické deviaci bulbi
kontralateralné

- areflexie reflexu ukazuje prognosticky neptiznivou rozsdhlou 1ézi v irovni pontu a
prodlouzené michy

Pupilarni reflex

- vybavujeme osvicenim jednoho oka pacienta kapesnim svételnym zdrojem

- odpovédi je zuzeni osvicené zornice (fotoreakce pfima) a sledujeme i zizeni zornice
neosvicené (fotoreakce nepiima)

- pro zuZeni zornic pouzivame termin mi6za, pro jejich rozsifeni mydriaza

Kornealni reflex

- jde o standardni fyziologicky reflex, kdy dotykem rohovky vyvolame oboustranné
sevieni vicek

- oboustrannd kornealni areflexie u nemocnych v koématu znaci zavazné postiZeni
mozkového kmene zejména v oblasti pontu

Okulokardialni reflex

- tlakem prstii na oba o¢ni bulby vyvoldme zpomaleni srde¢ni frekvence o 15 tepd za
minutu

- reflex vySetfujeme pii zavienych ocich a ptes gazu

- je-li ze v8ech kmenovych reflexti vybavny pouze okulokardialni a stav trva déle nez 24
hodin, jde o prognosticky velmi neptiznivé znameni

Vysetieni o¢nich priznaki:
Poruchy zornic:

%

- pfi vySetfovani zornic hodnotime jejich velikost ($itku), fotoreakci a tvar

- unemocnych v bezvédomi povazujeme za normalni §itku zornic v rozmezi 2,5-4 mm
- Siroké mydriatické zornice méti 4,5-9 mm a uzké, miotické 1-2 mm

- u oboustrannych hemisferalnich 1€zi vétSinou ke zménég velikosti zornic nedochazi
Poskozeni v oblasti diencefala

- vyvolava homolateralni miézu
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- nalez homolateralni midzy u jednostrannych hemisferalnich 1ézi (napt. vaskularnich)
budi podezieni na presun stiedoc¢arovych struktur s tlakem na diencefalon

Tegmentalni mezencefalické 1éze

- poskozuji vétSinou soubézné¢ Edingerova-Westphalova jadra, parasympatické a
sympatické pupilomotorické drahy

- vysledkem jsou zneokrouhlené, stiedné¢ Siroké az mydriatické zornice, s nevybavnymi
fotoreakcemi a vyhaslymi ciliospinalnimi reflexy

Primarni poskozeni pontu

- zpusobené piedev§im hemoragiemi nebo infarkty, je charakteristické nalezem
oboustrannych ,,Spendlikovych* zornic

- pfi progresi pontinni hemoragie se zornice postupné dilatuji a fotoreakce vyhasina

- velikost zornic je ovliviiovana fadou farmak

- charakteristickym znakem Iékového ovlivnéni velikosti zornic je bilateralita a
homogenita pupilarniho postizeni

- chronické podavani narkotik, opiati a nékterych analgetik zplisobuje miozu

- vyraznou midzu vyvolava u glaukomatiki i pilokarpin

Abnormalni pohyby o¢i

-V bezvédomi mohou byt pfitomny také nékteré spontanni pohyby ocnich bulbii

- nejcastéji vidime bloudivé, konjugované pohyby bulbi, které jsou vétSinou horizontalni

- vyzaduji relativné intaktni mozkovy kmen, proto jsou pfitomny zejména u
oboustrannych hemisferalnich 1ézich a intoxikaci

Okulérni bobbing (vynorovadni) jsou rychlé konjugované zaSkuby bulbli doli s pomalym

navratem do stfedni pozice

Okulérni dipping (ponorovani) spociva v pomalém konjugovaném pohybu bulbi doll
S rychlej$im névratem do stfedni polohy

Hodnoceni spontanni motoriky

- usomnolentnich nemocnych nedochéazi ke zméné svalového tonu

- u nespolupracujiciho pacienta hodnotime spontanni hybnost, jeji cilenost, symetrii a
rozsah pohybu

- testujeme hybnou reakci na nociceptivni stimulaci

- u poruch védomi charakteru soporu a kdmatu jsme schopni hodnotit jen svalovy tonus
a hybnou reakci na bolestivy podnét

Dekortikaéni rigidita (flekcni decerebracni syndrom)

- je charakteristickd abnormalni tonicka aktivita flexorti na hornich a extenzori na
dolnich koncetinach

- spontanné nebo po stimulaci dochazi k flexi v loktech a zapésti, addukci v ramenech a
extenzi a vnitini rotaci na dolnich koncetinach

- nejspiSe odpovida bilaterdlnimu diencefalickému posSkozeni s ptfidatnou kortiko-
subkortikalni 1ézi

- dekortika¢ni syndrom ma zavaznou prognozu s nadpoloviéni mortalitou

Decerebracni rigidita (extencni decerebracni syndrom)

- klinicky se manifestuje extenzi na hornich koncetinach, v pokrocilych stadiich
s hypertonem §ijového paravertebralniho svalstva s trismem a opistotonem
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- decerebracni syndrom vznikd pii poskozeni mozkového kmene, zejména pfi
oboustrannych 1ézich mezencefala a pontu
- je znamkou Spatné prognézy, fatdlni je u vice nez 80 % piipadi

Hodnoceni centralnich poruch dychani:

- metabolickd respirace je fizena automaticky, slouzi k udrzovani oxygenace a
acidobazické rovnovahy
- volni respirace je nezbytna béhem feci nebo v situacich ovlivnénych afektem

periodické Cheyne-Stokesovo dychani

- charakterizovano cyklickym stfidanim vzestupu a poklesu dechové amplitudy s apnoi

- Cheyne-Stokesovo vznika u bilateralnich hemisferalnich 1ézi (capsula interna, bazalni
ganglia, diencefalon)

- pfi progresi stavu neziidka piechazi v lapavé dychani (gasping)

centralni neurogenni hyperventilace (Biotovo dychéni)

- je charakterizovana dlouhodobou tachypnoickou hyperventilaci s frekvenci nad 25-70
dechii/min

- vznika potlatenim inhibi¢nich respiratnich mechanismi pii 1ézich v oblasti
mezencefala a pontu

- muZeme vidét u nemocnych s cerebralni 1ézi a plicnimi komplikacemi

ataktické dychani

- vyznacuje se zcela chaotickou respiraci s hlubokymi a mélkymi dechy, nasledovanymi
nepravidelnymi pauzami
- frekvence dechii obvykle klesa, nékdy progresivné az k apnoi

- nejcastjsi je u 1ézi komprimujicich nebo destruujicich centralni bulbarni struktury
- tento typ dychani vétSinou predchézi respiracni zastave

Etiologie a diferencialni diagnostika poruch védomi:

- etiologii bezvédomi stanovujeme za pomoci poznatkid ziskanych z anamnézy,
neurologického vysetfeni, zhodnoceni dynamiky procesu a vysledkii pomocnych
vySetieni

- Vv diagnostice hraje diilezitou roli pocitacova tomografie (CT) mozku, nebot’ umoziuje
rychlé uréeni pravdépodobné pfi¢iny stavu (trauma, krvaceni, ischémie, edém...)

- pfi absenci neurologické lateralizace ¢i loZiskového ndlezu pomysSlime spiSe na
extracerebralni pfi¢iny napf. metabolické poruchy (glykémie, urémie) nebo intoxikace

- proto by rutinni souc¢asti akutniho vySetfeni mély byt toxikologické testy a stanoveni
hladiny alkoholu v krvi

- pfi nalezu lateralizace a loZiskovych zmén pifi neurologickém vySetfeni se nabizi
intrakranidlni pfi¢ina bezvédomi (traumatické 1éze, krvaceni, ischémie, neuroinfekce,
nadory mozku)

- pfi znamé anamnéze uzivani antiagregancii ¢i antikoagulacni terapii je nutné uvazovat
o mozkovém krvéceni

- typicka byva neptitomnost motorické odpovédi na bolestivé podradzdéni a aktivni odpor
pfi pasivnimu zvednuti hornich vicek

- ze syndromi, které mohou déle napodobovat pravou poruchu védomi je nutno zminit
locked-in syndrom a apalicky syndrom

Locked-in syndrom

- je porucha, kterd vznikd na zaklad¢ 1éze stiedni a dolni ¢4sti mozkového kmene
(vétSinou jako dusledek trombozy nebo embolie a.basilaris)
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pacient je fakticky zcela pti védomi, ale nedokaze tuto skutecnost dat najevo, nebot’ do
klinického obrazu locked-in syndromu patii kvadruplegie a porucha svalstva
inervovaného hlavovymi nervy znizSich etdzi mozkového kmene, vCetné poruchy
spontanni ventilace

pacient je vSak schopen na podnét otevirat o¢i, a mrkat na slovni ¢i psany pokyn
mrkanim je schopen také komunikovat

Apalicky syndrom

nejcastéji se objevuje jako jedno ze stadii izdravy z tézSich kraniocerebralnich poranéni
klinicky jsou pacienti v tzv. ,,vegetativnim stavu®, kdy normalné dychaji, polykaji
potravu, jsou schopni obrannych reakci, nekoordinovanych pohybt ¢astmi téla, ale
nejsou schopni komunikace

apalicky syndrom (na rozdil od locked-in syndromu) muize mit i dobrou progndzu
S upravou ad integrum
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16. Syndrom nitrolebni hypotenze a hypertenze

Syndrom nitrolebni hypertenze

normalni nitrolebni tlak je 10—15 mm Hg, u kojenci je odhadovan na 5—10 mm Hg
hodnoty svédcici pro zvySeni intrakranialniho tlaku, jsou nad 200 mm H20 (had 15 mm
HQ) pfi lumbalni punkci provadéné vleze a nad 400 mm H20 vsedé

mozkova tkan (90 %), cévni (5 %) a likvorovy systém (5 %) jsou v dospélosti uzavieny
Vv pevné kosténé schrance a zvétSeni objemu jednoho z nich musi byt kompenzovano
zmensSenim objemu jednoho nebo obou zbyvajicich

vzestup nitrolebniho tlaku mize byt do jisté miry kompenzovan sniZzenim tvorby
likvoru, zvysSenim jeho resorpce, pfesunem mozkomisniho moku z tlaku nejvice
vystavenych mist jinam

roli néraznikového systému hraje pfedevsim intrakranidlni krevni objem, jehoz pokles
muize nastat nejrychleji

Mozkovy perfuzni tlak (CPP = cerebral perfusion pressure)

je rozdil mezi hodnotou sttedniho arteridlniho tlaku a nitrolebnim tlakem

normalni hodnota CPP je u dospélych a adolescentti 70—75 mm Hg, u kojencti 60 mm
Hg

konstantni pritok krve mozkovou tkani je zajistén mechanismem cévni autoregulace —
cévy aktualn€ méni sviij prasvit na zakladé potieb mozkové tkané

v ptipadé zmény systémového krevniho tlaku dojde k tipravé cévniho tonu v malych
mozkovych arteriich tak, aby byl zachovdn konstantni pratok krve (tlakova
autoregulace)

tento mechanismus funguje pouze ve zdravé mozkové tkani a v rozmezi stfedniho
arterialniho tlaku mezi 60—150 mm Hg

lokalni zména predevsim pCO2 a pH méni prisvit cév

tyto kompenzaéni mechanismy mohou plisobit ovSem jen v pomérné malém rozsahu
zatimco mirny vzestup mozkového objemu miiZze byt kompenzovan nevelkym zvySenim
nitrolebniho tlaku, za situace, kdy je vyCerpana kapacita cisteren a cévniho systému,
stejné mala zvétSeni mozkového objemu mohou plsobit znicujici zvySeni nitrolebni
tenze

Priciny

ZvétSeni objemu mozkové tkdné — vyvolané predevsim edémem mozku nejriznéjsi
etiologie, ale také i mozkovym nadorem nebo abscesem

ZvétSeni objemu krevniho kompartmentu — mozkova turgescence (zvétSeni mozkového
krevniho objemu), hemoragie (epidurélni, subdurélni, intracerebralni, intraventrikularni
a subarachnoidalni)

Zvétseni objemu likvorového kompartmentu (hydrocefalus) — vyvolany poruchou
produkce, pritoku nebo resorpce likvoru

Klinické priznaky

Bolesti hlavy
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- mohou byt difuzni nebo lokalizované, ¢asto s pozvolnym zac¢atkem a po dlouhou dobu
S mirnou intenzitou

- zavislost byva na denni dobé¢ (intenzivnéjsi rano), na poloze (vyraznéjsi vleze, mirngjsi
po vertikalizaci — obraceny Tinelliv pfiznak) a na dal$im zvySeni nitrolebniho tlaku
(kaslem, kychanim, tlakem na stolici)

Vomitus

- Casto se objevuje bez nauzey a ma explozivni charakter

- provazi vyraznéjsi nebo akutni zvySeni nitrolebniho tlaku

- u déti maze vomitus predchézet rozvoj cefaley — v disledku neukonceného sristu
lebecnich §vii
Zavraté

- Castéji charakteru nestability ¢i nejistoty, pii dominujicim postizeni zadni jamy lebni
pak i rotacni vertigo
Psychické zmény

- Zahrnuji emocni labilitu, poruchy kognitivnich funkci, mnestick¢é poruchy (pfi
dlouhodobéjsim trvani az demence)

Poruchy vegetativnich funkci

- zmény tepové frekvence (bradykardie v disledku iritace vagu, tachykardie v disledku
selhani funkce vagu), zvyseni krevniho tlaku, mikéni poruchy, v pokrocilejsich stadiich
dechové poruchy (Cheyneovo-Stokesovo dychani)

Méstnava papila

- edém papily zrakového nervu se hodnoti v dioptriich

- zrak z po¢atku neni porusen, ale pfi del$im trvani maze dojit k atrofii papily
Poruchy védomi

- predevSim kvantitativni (somnolence, sopor, kéma) — pfii kritickych hodnotach
intrakranidlni hypertenze mohou nastupovat pomérné rychle

Syndrom nitrolebni hypotenze

- je zpusoben snizenim intrakranialniho tlaku unikem mozkomisniho moku pod 60 mm
H20 (4,5 mm Hg)

- nejcCastgjsi pfi¢inou je lumbalni punkce

-k minimalizaci ztrat pfispiva pouziti tzv. atraumatické jehly (s konickym zakoncenim a
otvorem na strané hrotu), kdy nedochazi na rozdil od pouziti klasické k vytnuti otvoru
v dura mater, ale pouze k podélnému rozhrnuti jejich vlaken

- mezi dal§i pfi¢iny patii likvorea (Gnik likvoru) po tézkych kraniocerebralnich
traumatech s frakturami lebni baze nebo po neurochirurgickych operacnich vykonech
s nedokonalym uzavienim tvrdé pleny mozkové

Klinické priznaky
- bolest hlavy
o stejné jako dalsi pfiznaky je nejvyrazngjsi ve vertikalni, naopak v horizontalni
poloze je nejmirnéjsi nebo zcela mizi — Tineltiv pfiznak
- nesystematické zavraté, nauzea a zvraceni, tinnitus, prekolapsové stavy, lehka opozice
Sije
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17. Mozkové konusy

vznikaji jako komplikace véas nelécené ¢i nedostatecné 1é¢ené intrakranialni hypertenze
nebo mohou byt zplisobeny expanzivnimi projevy mozkovych nadort

postupné dojde k vyCerpani rezervni kapacity likvorového a krevniho kompartmentu a
mozkova tkan se poté vtlacuje do preformovanych otvora v nitrolebni dutiné

timto zptisobem dochazi ke kompresi mozku a ke vzniku jednotlivych mozkovych
herniaci (= konusii)

TYPY CEREBRALNICH HERNIACI

Syndrom osové (centralni) transtentorialni herniace

k jejimu vzniku dochazi pii rozsahlych oboustrannych nebo jednostrannych expanzivné
pusobicich supratentoridlnich procesech

bazalni ¢4sti mozku, pfedevsim diencefalon, jsou vtlacovany do incissura tentorii, coz
je spojeno s obliteraci perimezencefalickych cisteren

utlakem mokovodu vznika akutni vnitini obstruk¢ni hydrocefalus

jsou pritomny progredujici porucha védomi s postupnym rozsitovanim obou zornic,
paréza pohledu vzhiiru az deviace o¢nich bulbi smérem doli

dochazi k ischemii mozkového kmene zptisobeného kompresi perforatorti z bazilarni
arterie

Syndrom unkalni transtentorialni herniace

vzniké pii akutnich krvacenich v oblastech temporalni jdmy lebni nebo pii expanzi v
temporalnim laloku, v jejimz disledku dochéazi k presunu jeho medialni ¢asti pod
tentorium cerebelli, pti které dochéazi k odtlacovani mozkového kmene na druhou stranu
a ke kompresi jeho horni ¢asti

charakteristické je postizeni okohybnych nervii, homolateradlni mydridza s areflexii
zornice na osvit (z komprese n. I1I. v incissura tentorii) a kontralateralni hemiparéza

klinicky nalez jde ruku v ruce s prohlubujici se poruchou védomi

Syndrom tonzilirni mozeckové herniace

je nejzavaznéjsim typem mozkové herniace
vznika vtlacenim oblongaty a mozeckovych tonzil do foramen occipitale magnum

V klinickém obraze miizeme pozorovat ztuhnuti §ije s nucenym drzenim hlavy v mirném
predklonu a piedevsim progredujici poruchu védomi se selhavanim dychéani a krevniho
obéhu az s jejich zastavou koncici exitem (z komprese oblongaty)

Syndrom vzestupné mozeckové herniace

vzacné se vyskytujici syndrom pii expanzich v oblasti infratentoridlni pievazné
Vv mozecku
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- vermis mozecku je vytlacovano nad tentorium s kompresi hornich mozeckovych arterii
vedouci k ischemii mozecku
- muze téz vést kompresi aqueduktu k hydrocefalu
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18. Meningealni syndrom

predstavuje soubor ptiznaku, které vznikaji v dasledku podrazdéni mozkovych plen,
hlavovych nervll a miSnich kofend patologickym procesem nebo také zvySenym
intrakranidlnim tlakem

podstatou klinického obrazu je celkova senzitivni i senzoricka hyperestézie a reflexné
vznikajici svalové spazmy

mezi nejcastéjsi priciny meningealni iritace patii zancty nervové soustavy (meningitidy
a meningoencefalitidy), subarachnoidalni krvaceni (spontanni i traumatické) a nadorova
infiltrace mening

Klinicky obraz:

dominujicim klinickym projevem je cefalea (bolest hlavy)
o byva ostra, bodava, difuzni, ale i lokalizovana, zhorSuje se pohybem a omezuje
postizeného v bézné aktivité
nemocny zvraci, Vomitus mize byt az explozivniho charakteru, nemusi byt doprovazen
nauzeou
pacienti nesnaseji svétlo a hluk (fotofobie a fonofobie)
podrazdénim kiize vznikaji zietelné Cervené pasy, rozsitujici se v ¢ervené skvrny
poruchy védomi kvalitativniho i kvantitativniho charakteru
ze svalovych spazml a iritace spindlnich kofent vyplyvaji néasledujici meningedlni
pfiznaky:
o opozice $ije: spazmus Sijového svalstva omezuje piedklon hlavy a v poloze
vleze na zadech nelze piiblizit bradu na sternum
o utézkych meningitid nebo intermeningealniho krvaceni dochazi k Siteni spazmi
na ostatni paravertebralni svalstvo, kdy postizena osoba zaujima polohu na boku
S lordotickym prohnutim celé patetfe a pokréenymi koncetinami
o spazmus zvykacich svali podminuje trizmus.
Priznak Brudzinského I: pasivni predklon hlavy vede ke flexi dolnich koncetin v ky¢€lich
a kolenou (trojflexe)
Priznak Brudzinského II: tlak na jatmovy oblouk vyvola bolestivou grimasu
Priznak Brudzinského I1I: pti tlaku na panevni symfyzu se vyvolé flexe dolnich koncetin
Priznak Brudzinského IV: pti flexi jedné nataZzené dolni koncetiny v ky¢li se flektuje 1
druhostranna dolni koncetina
Priznak Kernigiiv: Dolni koncetinu flektovanou v koleni zvedame az do 90° flexe
v kyc¢li, poté extendujeme koleno
o Pozitivni je tehdy, kdyZ se pii extenzi kolene objevi silna bolest
pfi vySettovani na kazdé dolni koncetin€ zvlast' lze soucasné hodnotit odpoveéd
Brudzinského IV

Pozn. Kernigiiv priznak se vySetruje prakticky stejné jako priznak Laségueiv. Rozdil mezi obéma spociva v tom, Ze u Kernigova
manévru je vyvolana bolest pocitovana ve svalstvu (reflexni svalovy spazmus), kdezto u Laségueova priznaku vyzaruje
z bederni krajiny podél ischiadiku (postizeni ischiadiku, resp. jeho korenii)

v diferencialni diagnostice je nutno odlisit tzv. meningizmus, objevujici se jako benigni
pfiznak v prib¢hu hore¢natych onemocnéni
rozhodujici roli v diagnostice i rozliSeni jednotlivych pficin hraje stézejni roli vySetieni

mozkomi$niho moku, kdy u meningealniho syndromu nalézame zanétlivou C¢i
hemoragickou formuli
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19. Likvor a poruchy likvorové cirkulace

Likvor

likvor je Cira a bezbarva tekutina, kterd je v ptimém kontaktu s centrdlnim nervovym
systémem

predstavuje extracelularni tekutinu vypliujici subarachnoidélni prostory, cisterny a
mozkové komory

subarachnoidedlni prostor pfi bazi tvoii tzv. cisterny

komorovy systém tvoii postranni komory, III. a IV. mozkova komora, ktera
komunikuje prostfednictvim aperturae laterales (foramina Luschkae)

s mostomozeckovymi kouty a cestou apertura mediana (foramen Magendi) s cisterna
magna (je nejvetsi cisternou, z niz se odebird mok pii subokcipitalni punkci)

Funkce likvoru

funkci mozkomisniho moku je mechanickd ochrana mozku a michy

specificka hmotnost likvoru (1,007) redukuje efektivni hmotnost mozku z 1500 g na cca 50 g
vysledkem je ,,nadlehovani* mozku, sniZeni trakce nervil a cév pii bazi mozku

likvorovy kompartment umoziiuje vyrovnavani tlakovych gradientti, plni funkci drendzniho
Systému

zajistuje nutriéni funkce, podili se na metabolickych a imunologickych pochodech

likvorovy kompartment se podili na regulaci slozeni extracelularni tekutiny a zajistovani
homeostazy, umoznuje zajistit optimalni prosttedi pro mozkové butiky a transportni likvorové
systémy pro biologicky aktivni latky

likvor plni funkci lymfatického systému na cerebrospinalni trovni

Produkce likvoru

vice nez polovina likvoru vznika aktivni chorioidalni i extrachorioidalni sekreci, zbytek
vznika pasivni ultrafiltraci plazmy
plexus chorioideus v postrannich mozkovych komorach produkuje az 70 % vznikajiciho
likvoru
chorioidalni plexus tvoii mnohocetné jemné klky — villi, které obsahuji kapilary a vrstvu
specializovanych ependymalnich bunék
zvétseni sekreéni plochy je dosazeno ztasenim povrchu villa do tzv. mikrovilli
extrachorioidalni tvorbu predstavuje sekrece intraventrikuldrnim ependymem
tvorba likvoru mtize byt ovlivnéna plisobenim autonomniho nervového systému

o stimulace sympatiku vede ke sniZeni sekrece likvoru
dospélého clovéka je celkova produkce likvoru za 24 hodin cca 500 ml
Vv mozku je ,,prostor* pro cca 135-150 ml mozkomisniho moku obnovi se tedy 3-4 x za den
mozkomi$ni mok obsahuje pfiblizné 0,3 % proteinii plazmy, existuji kvantitativni rozdily
v distribuci pocti proteint v likvoru

Resorpce

resorpce likvoru do vendzni krve se uskuteciiuje prevazné v Pacchionskych granulacich,
systémem arachnoidalnich klki — villi arachnoideales — v sinusech durae matris

84



podobné utvary se nachazeji i v pateinim kanale na urovni zadnich kotfenti misnich

tubularni struktury bunék arachnoidalnich klki pfedstavuji jednosmérny ventil mezi
likvorovym a nizkotlakym ven6znim systémem

prepoustéci tlak (tlakovy gradient mezi likvorovym a vendznim fecistém) je +5 mm Hg na
stran¢ likvoru

klesne-li tlak pod 4,5 mm Hg, uzaviou se tubularni struktury bun€k arachnoidalnich klka,
¢imz se zamezi prestupu krevni tekutiny do likvoru

k obstrukci resorpénich tubularnich struktur mize dochazet po subarachnoidalnim krvaceni
nebo zénétech

Cirkulace likvoru

tvorba likvoru chorioiddlnim plexem probiha pii hydrostatickém tlaku 11 mm Hg

mezi faktory podporujici cirkulaci likvoru patii nizky tlakovy gradient mezi likvorovym a
vendznim tlakem v hornim Sipovém splavu (6 mm Hg) a pulzace chorioidalnich cév

likvor cirkuluje z postrannich komor pies foramina Monroi do III. komory, pies aqueductus
Sylvii do IV. komory, odtud parovymi foramina Luschkae do mostomozeckovych koutl a
ptes foramen Magendi do cisterna cerebellomedullaris

ztéto cisterny likvor proudi ptes bazdlni cisterny na konvexitu hemisfér, do
interhemisferalniho subarachnoidealniho prostoru a do spindlniho subarachnoidalniho
prostoru

mezi intersticidlni tekutinou CNS a likvorem existuje bezbariérovy piesun latek na zaklade
difuze, pfedstavujici tzv. mikrocirkulaci likvoru

Bariérovy systém

bariérovy systém mozku piedstavuje dynamickou soustavu regulujici latkovou vyménu mezi
krvi, likvorem a nervovou tkani

hemato-encefalicka bariéra oddéluje mozkovou tkan od krevniho ob¢hu

je tvofena vrstvou endotelovych bun€k, bazalni membranou a vybézky astrocytii

umoziuje piestup lipofilnich latek a malych molekul (H20, Oz, CO2) a neumoziuje piestup
hydrofilnich latek, pokud nemaji pfislusné transportéry jako napf. glukdéza nebo
aminokyseliny

brani priniku mikroorganismt do centralni nervové soustavy, omezuje prestup protilatek i
antibiotik z periferie do CNS

Histologie

encefalo-likvorova bariéra (ELB) sestava z glie a ependymu
hemato-likvorovou bariéru (HLB) tvoii endotel kapilar, bazalni membrana, glie a chorioidalni
epitel
kapilary chorioidalniho plexu jsou fenestrovany, zatimco chorioidalni epitelidlni buiiky jsou
spojeny tésnym spojenim tzv. ,tight junctions* branicimi prostupu molekul, které jsou vétsi
nez 20 mikrometri
HLB je permeabilnéjsi nez HEB

o pronikaji pfes ni proteiny krevni plazmy, a to prostfednictvim pinocytdézy nebo

aktivnim transportem

k poruSe bariéry dochdzi u nekterych infekci, nddorti, traumat, ischemickych 1ézi a
metabolickych poruch
pfi poruseni bariéry dochézi ke zvySené propustnosti pro albumin a fibrinogen, vysledkem je
zvySena koncentrace bilkovin v likvoru
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Cirkumventrikularni organy

struktury s fenestrovanymi kapilarami, nachazejici se v tésném sousedstvi mozkovych komor
jsou to mista volné komunikace mezi extraceularni tekutinou mozku a krvi

maji sekrecni a kontrolni funkci

patii sem glandula pinealis, senzoricka a autonomni ganglia a mi$ni nervové koteny
charakteristické pro cirkumventrikularni organy jsou ¢etné fenestrované kapilary s receptory
na svém povrchu, umoznujici vazbu hormont a dalsich biologicky aktivnich latek

chemicky signdl je zde pfevadén na nervovy

timto zplsobem je zprostfedkovan hormondlni vliv na CNS, monitorovani slozeni
extracelularni tekutiny, napf. monitorace toxickych latek v krvi (s vyvolanim zvraceni pfi
podrazdéni area postrema)

Likvorovy tlak

normalni hodnota likvorového tlaku vleze je 70-200 mm vodniho sloupce (5,5 — 15 mm Hg),
odpovida tlaku nitrolebnimu, v sed¢ je likvorovy tlak je cca 400 mm vodniho sloupce (30 mm
Hg)

u déti je intrakranialni tlak nizsi nez u dospélych

tlak likvoru je zvySen u expanzivnich procesii, zanétl CNS, pfi vendéznim méstnani a u
mozkového edému

Idiopaticka intrakranialni hypertenze

primarni pseudotumor mozku — je provazena zpravidla jen slabé vyjadfenymi piiznaky
nitrolebni hypertenze bez organického substratu (neprokaze se tumor ani jiny expanzivni
proces)

etiopatogeneze neni objasnéna, predpokladaji se vlivy endokrinni, poruchy venoézni drenaze
a vliv nékterych 1éku

nejcastéj$imi pfiznaky jsou silné pulzujici bolesti hlavy, poruchy zraku (nejcastéji rozmazané
vidéni)

byva zvySeny tlak likvoru (obvykle do 450 mm vodného sloupce pii vySetieni vleZe na boku)

Likvorova hypotenze

nastava inikem likvoru z dehiscence v duralnim vaku po lumbalni punkci

nizké hodnoty tlaku mozkomiSniho moku se naptiklad mohou vyskytovat u nddoru patetniho
kanall nebo pii t€zké ob&hové hypotenzi

pfi¢inou mtize byt i trauma duralniho vaku, vyskytuje se u pacientll s onemocnénim pojiva
projevi se prudkou ortostatickou bolesti hlavy, v klidu na [izku se bolest zmiriiuje

muize byt provazena i vegetativnimi symptomy (vertigo, nauzea, vomitus)

Poruchy likvorové cirkulace

pfi nerovnovaze mezi likvorovou produkei a resorpci, dochéazi ke kumulaci moku v
likvorovych prostorach, vznika hydrocefalus

pii kumulaci likvoru v komorovém systému vznika vnitini hydrocefalus

zevni hydrocefalus vznika zmnozenim likvoru v subarachnoidealnich prostorach
vétSinou dochazi k rozsifeni subarachnoidealnich prostor v disledku atrofie mozku

Ptic¢iny hydrocefalu
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nejcastéjsi pri¢inou hydrocefalu je porucha resorpce likvoru pfi obstrukci likvorovych
cest

Mezi nejcastéjsi akutni stavy, které vedou ke vzniku hydrocefalu, patii cévni mozkové
ptihody (ischemické a zejm. hemoragické), neuroinfekce a mozkova traumata

mezi chronické pii¢iny hydrocefalu patii nékteré neuroinfekce, mozkové a misni
nadory, stavy po spontdnnim subarachnoidedlnim krvaceni a kraniocerebralnich
traumatech

Nekomunikujici hydrocefalus (obstrukéni)

ma porusenou komunikaci mezi komorovym a subarachnoidedlnim prostorem

vznika obstrukci komorového systému nebo okluzi foramen Magendi ¢i foramen
Luschkae s naslednou poruchou likvorové cirkulace

mezi jeho hlavni pfic¢iny patii nddory III. a IV komory a akveduktu

Komunikujici hydrocefalus

je typem hydrocefalu, kdy je =zachovana komunikace mezi komorami a
subarachnoidealnim prostorem

obstrukce je v oblasti subarachnoidealnich prostor

pfic¢inou jsou arachnoideéalni adheze s obstrukei arachnoidealnich klki, napt. u zanéti
nebo krvaceni

Diagnostické znaky

za vyznamné diagnostické zndmky hydrocefalu povazujeme rozsifeni temporalnich
rohtl, absenci Sylviovy cisterny a kortikalnich sulkii a pfitomnost periventrikularnich
zmén pii MR nebo CT zobrazeni

rozsiteni III. a postrannich komor pfi normalni velikosti IV. komory svéd¢i pro stendzu
akveduktu

MR vyseti‘eni likvoru

pomoci T2-vazenych obrazl v sagitdlni roviné muze slouzit k orientaénimu zjisténi
toho, zda je pfitomna cirkulace likvoru

tato metoda umoziuje kvantifikaci velikosti a rychlosti likvorového pritoku, odliSeni
nekomunikujiciho hydrocefalu, ptip. ovéfeni uspésnosti jeho operacni 1€cby

Indikace lumbalni punkce

zakladni vyznam ma jeji provadéni u podezieni na neuroinfekci

je zcela nezbytna nejen u podezieni na meningitidu, ale rovnéz u jinak nejasnych
febrilnich stavii zv1asté u déti

Vv diagnostickém usili se lumbalni punkce stdvd vyznamnym zdrojem informaci u
nekterych neurologickych a onkologickych onemocnéni, napt. Guillainova-Barrého
syndromu, roztrousené sklerozy

pouze pomoci lumbalni punkce je mozné stanovit diagnozu mozkového pseudotumoru
lumbalni punkce je v rad¢ pripadl zakladnim pfistupem pro aplikaci latek, napf. pii
spindlni anestézii, podavani intratekalni chemoterapie, intratekalni aplikaci antibiotik
pfi neuroinfekei, nebo analgetik pfi bolestivych stavech
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20. Strukturalni vyvoj CNS

nezraly mozek relativné velkou adaptacni schopnost, kterd nékdy umoziuje
kompenzaci i vyraznych defekti
i tato pomé&rné velka plasticita ma vSak své meze

(Prikladem plasticity CNS v utlém veéku jsou déti, které podstupuji pro jinak nezvladnutelna epileptickd onemocnéni
jednostrannou hemisferektomii. Nékteré z nich se i po odstranéni téméf celé hemisféry vyvijeji téméf normalné nebo jen
s malym neurologickym deficitem!)

stupeni vyzralosti nervového systému ma konkrétni vyjadieni v hybném projevu ditéte
¢im je dité starsi, tedy ¢im je zralejsi jeho nervovy systém, tim jsou slozit¢jsi i jeho
hybné projevy a jeho chovani

vySetfenim spontdnni a provokované hybnosti ditéte mizeme tedy ziskat ptehled o
aktualni situaci CNS a urcit tak jeho vyvojovou Groven

Embryonalni vyvoj CNS

neuralni ploténka vznika kolem 18. dne gestace

Z ni se tvoii neuralni roura, jejiz kaudalni cast se uzavira do 4. tydne

v té dobé se vytvari i segmentace mozku na 3 ¢asti: prozencefalon, mezencefalon,
rombencefalon

v 5. tydnu dochazi K jejich dalSimu rozdéleni — z prozencefala vznika telencefalon
(hemisféry) a diencefalon (thalamus, subthalamus, hypothalamus), z rhombencefala
metencefalon (pons Varoli, cerebellum) a myelencefalon (medulla oblongata)

Vv 6. tydnu se tvofi zaklady mozecku

béhem 2. mésice se rozvijeji 1 mozkové hemisféry, zakladd se rhinencefalon,
hipokampus, bazalni ganglia

koncem 3. mésice je tedy jiz zakladni morfologické rozdéleni CNS vytvoteno

zakladni ryhy oddé€lujici hemisféry a laloky mozku se utvareji mezi 10. — 16. tydnem,
ostatni mezi 18. — 30. tydnem tehotenstvi, zvétSuje se mozkovy povrch

PREHLED NEUROLOGICKEHO VYVOJE DITETE

Vyvoj plodu

prvni spontanni hybné projevy se objevuji u plodu jiz okolo 6. tydne gestace, kdy plod
méti kolem 15 mm

prvni reflexni pohyby lze vyvolat v 7,5 tydnech, tedy u 18mm embrya

dle ptevazujiciho typu drZeni byla i popsana jednotliva hybna stadia (flekéni, extenéni),
obdobn¢ jak jsou tato popisovana v dob¢ postnatalni

plod v déloze umi provadét i pohyby, které postnatalné prevadi az pod kontrolou vyssich
center — otevieni dlani, cucani palce, pronace ruky

kolem 20. tydne téhotenstvi jiz zacind byt plodu v déloze tésno a jeho pohybovy

repertodr je tim nutné omezen
o (je to zaroven doba, kdy matka obvykle zacina citit pohyby. Slabé pohyby plodu nékdy zpétné uvadeji
matky déti stizenych zavaznymi kongenitalnimi myopatiemi.)

Vyvoj v kojeneckém obdobi
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hovoiime o vyvoji hrubé motoriky (zajisténi polohy a vzpiimovani, vyvoj lokomoce),
jemné motoriky (v raném véku jde zejména o rozvoj volniho tichopu) a dale rozvoj
mentalnich a socidlni dovednosti s vyvojem feCovych funkei

orientacni psychologické vySetteni je dilezitou soucasti vyvojové diagnostiky, stejné
jako posouzeni senzorickych funkci ditétem (zejména zrakové a sluchové funkce)
bezprosttednim podnétem pro rozvoj motorickych dovednosti ditéte je snaha o optickou
orientaci

presto, ze vyvoj ditéte je proces viceméné plynuly, je zvykem jeho prvni rok ¢lenit do
jednotlivych etap

I. flek¢ni stadium - 1.-6. tyden
II. exten¢ni stadium - 7. tyden-zacatek 4. mésice

II1. flek¢ni stadium — 4.-7. mésic

IV. extené¢ni stadium — 8.-12.-14. mésic

Vyvoj po 1. roce véku

Psychicky vyvoj
15.- 18. mésic

24.

dalsi rozvoj ideomotoriky — umi pouzit 1zici, dat 3 kostky na sebe, aktivné uziva vice
nez 10 slov

meésic

ovlada vice nez 30 slov, za¢ind pouzivat jednoduché véty

3 roky

umi 200-300 slov, véty, zaCina pouzivat zajmeno ja
je schopno drZet tuzku Vv prstech, pomahat pti oblékani, samo se naji
vzdoruje, zarli

4 roky

6 le

vvvvvv

zazitky, vyjadii svoje pocity, ptani

t

zdokonaleni dovednosti — oblékani, tkani¢ky, obslouzi se na WC
Vv zasob¢é ma az 20 tisic slov, spravné vyslovuje vSechny hlasky

Vyvoj chiize

Primitivni chtize

doslapuje na plna chodidla, mé Sirokou bazi, kratsi kroky nez stopu

chodi jako ,,golem®, pii otoc¢eni pouZije vice nez 3 kroky
Piechodna chtize (obvykle do 18. mésice)

baze je do Sife panve, krok zhruba odpovida délce stopy

pii nakroceni se jiz objevuje flexe v kycli 1 koleni a dité se oto¢i na dva kroky
Zrala chize (nad 18. mésic)

baze je tzka, krok delsi nez stopa

objevuje se souhyb hornich koncetin

A%
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2-3 ROKY

dit€¢ umi obvykle béhat

3 ROKY

umi chodit po schodech, stfida nohy, postupné nahoru i dolt

zvlada stoj na jedné noze, chlizi po ¢afe a se zavienyma o¢ima

S5LET

poskok na 1 noze, chiize po patach a po Spickach, individudlné — jizda na kole, lyzovani,
plavani, mi¢ov¢ hry, hra na hudebni nastroje

(Poznamka: rozvoj laterality - pravak, levak — obvykle az od 18. mésice. Pokud dité preferuje jednu stranu jiz v prvnim roce
ve&ku, nejde o fyziologickou situaci. )

Neurologické vySetieni v kojeneckém véku

opird se o kombinaci nékterych vySetieni: sledovani spontannich hybnych projevi
kojence, hodnoceni dynamiky primitivni reflexologie, hodnoceni svalového tonu a
vySetfeni polohovych reakci

Spontanni hybnost

je hodnoceno chovani a hybné projevy kojence v zédkladnich polohach

z diagnostického hlediska je nutné si v§imat i zptsob jejich provedeni jednotlivych
dovednosti

na zédkladé zhodnoceni Urovné spontanni motoriky mizeme u ditéte stanovit tzv.
vyvojovy v€k (porovnanim dovednosti ditéte s ,,idedlnim* vyvojem)

V ptipad¢ zjisténi vyvojového zpozdéni je mozna jeho kvantifikace — Casto se pouziva
retardacni kvocient (DQ = (vyvojovy vék/skutecny vek ditéte) x 100))

v ramci neurologického vySetieni novorozence miZzeme vysSetiit mnozstvi reflext, které
Vv dospélosti vymizi, pro jejich ndro€nost a mnozstvi uvadim pouze nékteré z nich

Orofacialni primitivni reflexy:

Hledaci reflex

- taktilni stimulace na tvafi vybavi rotaci nebo natoceni hlavy tak, aby se stimulujici pfedmét
dostal k Gstim

Dlanocelistni reflex (Babkin)

- po zatlaCeni do obou dlani kojence dojde k otevieni jeho Ust

Exten¢ni primitivni reflexy:

Suprapubicky extenéni reflex

- mirny tlak na symfyzu vyvola tonickou extenzi obou dolnich koncetin

Zk¥iZeny extencni reflex

- pasivni flexe jedné koncetiny vybavi zkiiZenou extenzi druhostranné dolni koncetiny

Dalsi reflexy:
Reflexni tichop na HK
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taktilni stimulace dlan€ vyvola flexi prstl a stisknuti stimulujiciho pfedmétu
Reflexni tichop na DK

lehky tlak na btiSka pod metatarsofalangealnimi klouby zpusobi flexi prstct

Svalovy tonus

pii vysetieni svalového tonu se obvykle posuzuji nasledujici parametry:

a) konzistence svall pfi palpaci

b) rezistence — subjektivni vjem pii provadéni pasivnich pohybu v jednotlivych
segmentech

C) navrat —koncetiny se u novorozence po jejich nahlém natazeni vraci k ptivodni poloze

vySetieni svalového tonu je dulezitou soucasti klinickych testii urcujicich gestacni vék

pied¢asné narozenych déti

ZjednoduSené mizeme fici, Ze s blizicim se terminem porodu nardsta svalovy tonus ditéte

Vysetieni polohovych reakei

je dulezitou soucasti diagnosticko-terapeutického systému Vaclava Voijty, ktery nékteré
z reakci do diagnostiky sdm zavedl, u jinych standardizoval postup pfi jejich provedeni a
popsal podrobné fyziologické i patologické odpovédi

pro pottebu zachytu hybnych poruch, jejich hodnoceni a terapie zavedl termin centrdlni
koordinaéni porucha (CKP)

na zdkladé vySetieni 7 polohovych reakei je stanovena tiZze centralni koordina¢ni poruchy a
indikovéno kontrolni vySetfeni nebo rehabilitacni terapie

k terapii hybnych poruch vypracoval V. Vojta metodu vyuzivajici reflexni lokomoce
(Vojtova metoda)

VYSETRENI PREDCASNE NAROZENEHO DITETE

pii posuzovani vyvoje pfed¢asné narozeného ditéte je nutno jeho postnatalni vék korigovat
vzhledem K jeho ptedpokladanému terminu porodu

takovyto vek se oznacuje jako korigovany neboli gestaéni

korekce véku se provadi urcité v prvnim roce, n€kdy az do druhého roku véku — dale jiz
nema vzhledem prakticky vyznam

vyvoj ,.zdravého* predCasné narozeného ditéte se potom nemé zédsadné liSit od ditéte
narozeného v terminu
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21. Neurogenetika

K dnesnimu dni je znamo vice nez 600 geneticky determinovanych onemocnéni,
postihujicich nervovy systém

u né€kterych onemocnéni rtizné mutace stejného genu vedou K variabilnimu zacatku i
prabéhu onemocnéni, které se jinak projevuje v détstvi a jinak v dospélosti

dal$im pfevratnym objevem bylo zjisténi tzv. dynamickych mutaci v genech, z nichz
nejcastéjsi jsou poruchy tripletovych repetic

jsou znamy desitky neurodegenerativnich onemocnéni, které jsou vysledkem expanze
tripletovych repetic, jako je napi. Friedreichova ataxie, Huntingtonova choroba a
spinocerebelarni ataxie

nékteré neurodegenerativni onemocnéni jevi rizné typy mendelovské dédi¢nosti, mize
se v8ak jednat i o choroby vymykajici se zndmym mendelovskym zdkonlim, kdy genova
mutace je zakotvena v mitochondrialni DNA a onemocnéni je dédéno jen pies matky —
jde o dédi¢nost materndlni (mitochondrialni)

Klinicka genetika

je zaméfena na celou rodinu pacienta
rozbor rodokmenu a celkové zhodnoceni rodinné anamnézy mize poskytnout informace
o prib¢hu a vyvoji uréitého onemocnéni, objasnit typ dédi¢ného pienosu
pokud se DNA analyzou podaii pfi¢innou mutaci odhalit, je mozno ptibuznym v riziku
nabidnout jesté pred rozvojem klinickych obtizi tzv. presymptomatické testovani
o pro mnohé rodiny ale ptispiva také k rozhodnuti ohledné planovani potomstva
pfevazna vétsina dédicnych onemocnéni je zpisobena stabilnimi mutacemi urcitého
genu, coz vede k pfenosu mutace z generace na generaci
o projevy onemocnéni zavisi na tom, zda gen je lokalizovan na autozomech nebo
pohlavnich chromozomech
o u chorob dédénych s vazbou na X chromozom zavisi manifestace onemocnéni
na tom, zda se jedna o gen dominantni (pak se onemocnéni projevi u muzii i zen)
nebo o gen recesivni S vazbou na X chromozom, kdy postizeni jsou pouze muzi
a Zeny jsou klinicky zdravé prenaSecky
identifikace genetickych chorob, které jsou zpisobeny nestabilnimi dynamickymi
mutacemi, se poprvé uskutecnila u syndromu fragilniho X chromozomu (FRAXA)
o syndrom je po Downové syndromu druhou nejcastéjs$i piic¢inou mentélni
retardace u chlapct
o pricinou je dynamick4 mutace — masivni expanse tripletové repetice CGG genu
FMR1
o normalni alely obsahuji 6-55 repetic, projevy syndromu fragilniho X
chromozomu se manifestuji v piipadée vice nez 200 repetic
o postizeni chlapci maji stiedni az tézky stupen mentélni retardace, opozdéni
fecovych schopnosti, Casto jsou hyperaktivni s projevy autismu
o Kk dominantnim somatickym rysim patii makroorchismus, hyperextensibilita
kloubti a velké usni boltce

Dalsi geneticky podminéné choroby

pozdé&ji byly zjiStény nestabilni genové mutace u dalSich neurologickych onemocnéni:
Kennedyho choroba (spinobulbarni muskularni atrofie), Huntingtonova choroba,
myotonicka dystrofie
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za nejpravdépodobnéjsi vznik expanze v tripletovych opakovanich se povazuje porucha
parovani sklouznutim v replikacni vidlici

béhem replikacni syntézy DNA muze novy fetézec DNA sklouznout zpét a piilozit se
k jiné, nez své odpovidajici kopii

Polyglutaminové a non-polyglutaminové choroby

fadime zde onemocnéni, vznikajici na podkladé expanze tripletovych repetic

Castéj$i jsou poruchy PolyQ, vznikajici expanzi repetice CAG tripletu

spole¢nym rysem PolyQ chorob je progresivni degenerace nervovych bun¢k

mutované proteiny s expandovanym polyglutaminem jsou mutanty S novymi
vlastnostmi, které¢ vedou k poskozeni urcité populace neuronti a k jejich postupnému

odumfeni

skupiny polyglutaminovych onemocnéni jsou zairazovany:

Huntingtonova choroba (HD)
Spinobulbarni muskuldrni atrofie (SBMA)
Spinocerebellarni ataxie (SCA typ 1, 2,3, 6,7 a 17)

druhou skupinu tvofi tzv. non-polyglutaminové choroby, u nichz v kddujici oblasti
genu je jiny triplet nez CAG

Non-polyglutaminové choroby:

Syndrom fragilniho X chromozomu (FRAXA/FXTAS)
Fragilni XE mentalni retardace (FRAXE)
Friedreichova ataxie (FRDA)

Myotonicka dystrofie (DM)

Spinocerebellarni ataxie typ 8 a 12

Polyglutaminové choroby

Huntingtonova choroba

jde o autozomaln¢ dominantné dédi¢né onemocnéni s variabilnim zacatkem projevi
mezi 20-50 rokem véku

porucha koordinace pohybi a ztrata rovnovahy dalo onemocnéni nazev “chorea*
onemocnéni je infaustni, bez moznosti ovlivnéni 1é¢bou a kon¢i imrtim na celkové
vyCerpani organismu vétsinou do 15ti let od prvnich projevii

gen koduje tvorbu proteinu, ozna¢ovaného jako Huntingtin

abnormalni HD protein vznikd na podkladé expanze CAG tripletu exonu, ktery kdduje
polyglutamin

nasledkem je difuzni, zdvaZna atrofie neuroreceptori a akumulace neuronalnich
jadernych a cytoplasmatickych agregatli s postupnym odumienim neuront

normalni jedinci nesou pramémé 18-19 repetic CAG tripletu, pacienti
s Huntingtonovou chorobou maji primérné 46 repetic

HD se nejcastéji od postizeného rodice (Castéji otce), ktery mé expandovanou repetici
ve vice nez 36 opakovanich

hrani¢ni pocet repetic mezi 36-39 je nalézan mezi pacienty, ktefi nemaji zddné klinické
problémy
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DNA analyza

- u pribuznych v riziku Ize tedy provést analyzu DNA jen na zaklad¢ jejich pfani a
zhodnocenti jejich psychické ptipravenosti v pfipadé potvrzeni mutace

- metody DNA analyzy umoziuji rovnéz provedeni prenatdlni diagnostiky a v posledni
dobé¢ i diagnostiky preimplantacni

Spinobulbarni muskularni atrofie (Kennedyho nemoc)

- onemocnéni je vzacné, pomalu progredujici

- je dédéno recesivné s vazbou na X chromozom

- pri¢inou je rovnéz expanze CAG tripleta

- normdlni po¢et CAG opakovani je 11-15, u Kennedyho choroby je pocet CAG repeatti
40-62

- prvni klinické projevy jsou obvykle patrné jiz v adolescenci a jsou charakterizovany
perioralnimi fascikulacemi, postihujicimi Casto i jazyk

- ve 3-4. dekadé zivota dochézi k progredujici slabosti proximalnich svalovych skupin

Non-polyglutaminové choroby
Syndrom FRA-XE (FRAXE) — syndrom fragilni X-chromozomu

- pacienti jevi mirn€j$i psychomotorickou retardaci nez ti, kteti maji syndrom FRAXA
- typické jsou obtiZe s u¢enim, poruchy soustfedivosti hyperaktivita
- pricinou je expanze tripletu CCG v genu FMR?2

Friedreichova ataxie — autozomalné recesivné dédiéna hereditarni ataxie

oy ee

- vyskytuji se vzacné, obvykle zaCinaji jiz v détstvi a jsou také spojeny s dalSimi
neurologickymi problémy

- postihuje pfedevsim cerebellum a michu

- je charakterizovana pomalu progredujici ataxii, pfi¢emz zacatek onemocnéni obvykle
spada do obdobi pted 25. rokem Zivota

-k charakteristickym projevim patii ztrata Slachovych reflexid, dysartrie a porucha
posturalniho a vibracniho citi

- typické jsou kostni deformity nohou a skoli6za

- zavaznou komplikaci jsou poruchy srde¢niho rytmu a hypertroficka kardiomyopatie,
ktera je pfi¢inou umrti ve ¢tvrté az paté dekade zivota
Pric¢ina nemoci

- expanze GAA tripletu v intronu genu, ktery koduje mitochondrialni protein frataxin

- normalni pocet GAA repetic je 34, jako premutace je povazovan pocet 36-100 repetic,
u postizenych se pak nachazi vice nez 100 repetic

Hereditarni motorické a senzorické neuropatie

[ 24

- patii k nejfrekvencn€j$im nervosvalovym onemocnénim S prevalenci 1:2 500
- nejcastéji se vyskytujici autozomdlné¢ dominantné dédicnou HMSN je hereditarni
motorickd a sensoricka neuropatie Charcot-Marie-Tooth

Typ CMTL1 A (ddle jesté existuje méné vyznamny typ B)
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je nejlépe znamou neuropatii se zaCatkem klinickych projevii jiz v prvni dekade Zivota,
n¢kdy jiz ve véku 2 let

nejdiive jsou postizeny distalni partie dolnich koncetin, podstatné pozdéji se objevuje
motorickd a senzorickd neuropatie na hornich koncetinach

Spinalni muskularni atrofie

jde o neuromuskularni onemocnéni, limitované na piedni mi$ni rohy
spindlni muskularni atrofie jsou déleny do 4 typi, jevi dédicnost autozomalné recesivni
vétSina pacientd se spinalni muskularni atrofii ma homozygotni mutaci SMN1 genu

Muskularni atrofie typu I

tato infaustni, rychle progredujici spinalni muskuldrni atrofie se klinicky zacina
projevovat obvykle jiz pfed 6. mésicem Zivota svalovou slabosti

postihuje nejdiive proximalni svaly dolnich koncetin, dité nesedi

k umrti dochazi obvykle okolo véku 2 let

Muskularni atrofie typ II

1isi se od typu I klinickym pribehem, ktery neni tak progresivni, ale rovnéz zacina
v détstvi (okolo 3 let veéku), déti nechodi
doba preziti je mezi 2 az 30 lety

Muskularni atrofie typ I11

zacatek onemocnéni spada do obdobi 3-18 r. véku

Casto se objevuji kloubni kontraktury a deformity patete a hrudniku

dolni koncetiny jsou postizeny vice nez horni

progrese onemocnéni je pomald, mnozi pacienti maji normalni délku Zivota

Spinalni muskularni atrofie typ IV

je mirny, pfipomina klinickym prabéhem typ III

Svalové dystrofie

vétSina muskularnich dystrofii a myopatii je zplisobena poruchou funkce nebo struktury
svalového vlakna
absence dystrofinu zpisobuje snizeni vSech komponent dystrofin-proteinového
komplexu, coz vede k poruse jejich integrace do sarkolemy
nepiitomnost dystrofinu zpiisobi poruchu vazeb mezi sarkolemou a extracelularni
matrix s naslednym rozpadem membrany a postupnou nekrézou bunék
do této skupiny onemocnéni patti Duchennova a Beckerova muskularni dystrofie, které
jsou dédény recesivné s vazbou na X chromozom
o postupnd ztrata svalovych vldken je u Duchennovy muskuldrni dystrofie
doprovazena depozicemi kolagenu a zmnozovanim tukovych bun€k, coz se
projevuje pseudohypertrofii lytek

.....

roku véku na kardialni selhani (srde¢ni sval je rovnéz postizen)
o Beckerova svalova dystrofie je rovnéz zplisobena mutacemi genu pro dystrofin,
fenotypické projevy jsou ale mirng;jsi
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- metody DNA analyzy jsou schopny odhalit pienaSecky genu, coz ma vyznam pfi
prenatalni diagnostice této zavazné a dosud 1é€bou neovlivnitelné choroby

Neurodegenerativni onemocnéni, zptiisobend mutacemi mitochondrialni
DNA

- mitochondridlni DNA (mtDNA) je soustiedéna v kruhovém chromozomu uvnitt
mitochondrie a obsahuje 37 genti, které¢ koduji dva typy ribozomalni RNA, 22
transferovych RNA a polypeptidy, které jsou podjednotkami enzymut oxidativni
fosforylace (OXPHOS)

o komplex OXPHOS je dilezity pro zajisténi normalnich funkci mitochondrii
o primarni funkci OXPHOS je produkce energie buiiky

- vétSina bunc¢k obsahuje alespoii 1000 molekul mtDNA, které jsou rozd€leny do
jednotlivych mitochondrii

- zraly oocyt obsahuje vice nez 100 tis. kopii mtDNA, pficemz ve spermii je pfitomno
jen né€kolik mitochondrii, které¢ u potomkt nepietrvavaji
matroklinni (maternalni) dédi¢nost

- mutace mitochondridlniho genomu jsou charakteru bodovych mutaci, deleci nebo
duplikaci

- jejich dtisledkem je porucha funkce téch organt, které maji vysoké pozadavky na dodani
energie, z ¢ehoz vyplyva, Ze je nejvice postizen neuromuskularni systém

- Kk obecnym projevim onemocnéni, zpisobenych mutaci mitochondrialni DNA patii
encephalopatie, myopatie, ataxie, retinopatie, ztrata funkce okohybnych svall

Mitochondrialni encephalomyopatie s laktatovou acidosou a iktu podobnym
epizodam — stroke-like episody (MELAS)

- onemocnéni se projevuje encephalopathii, laktdtovou acidosou a ictu podobnym staviim

- obvykly zacatek onemocnéni je mezi 10-20. r. v€ku

- epizody kieCovych stavil zplisobuji hemianopsii, ztratu zraku a hemiparézy, mozkové
1éze postihuji cortex a subkortikalni bilou hmotu

-k dal8im projevim patii ztrata sluchu, ataxie, diabetes mellitus

Leighova choroba

- jde o geneticky 1 klinicky heterogenni onemocnéni, charakterizované
encephalomyopatii, hypotonii, ataxii, tremorem, pyramidovymi pfiznaky, dysfunkci
mozkového kmene

- postupna degenerace bazalnich ganglii vede ke ztrat€é motorickych a verbalnich
schopnosti
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VysSetrovaci metody
VvV neurologii
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1. Zobrazovaci metody v neurologii

Rentgenové zobrazovaci metody

=

Pti prozafeni téla tenkym véjifovitym svazkem z vice sméri je proslé rentgenové
zateni registrovano detektory, pfevedeno na elektricky signal a zpracovano pocitacem
— vypocetni tomografie (CT)

Rentgenové zobrazovaci metody
Prosté snimky lebky
Zadopiedni/bocni projekce, sleduje se tvar a velikost lebky, tloust’ka kalvy, sutury,
imprese gyru, reliéf cév, krajina tureckého sedla, ptipadné kalcifikace
Indikace: urazy hlavy, onemocnéni a anomalie skeletu
Patologické nalezy délime na:
a) Traumatické — zlomeniny, zejména linearni fisura
o Klinicky zdvazné jsou zlomeniny stény celni dutiny, baze lebni ¢i pyramid
b) Netraumatické — vznikaji pfi chronické nitrolebni hypertenzi u nadort
o Nitrolebni expanzi miize zpusobit i dislokace kalcifikaci v epifyze
o Pfi podezieni na zvySeni intrakranidlniho tlaku — provést CT
o Mezi benigni kostni nadory patii osteom, hemangiom, epidermoid

RTG snimky pateie
Ptedozadni/bo¢ni snimky pro kréni, hrudni a bederni useky patete, nékdy SI skloubeni
Indikace: vertebrogenni algické syndromy, zvlasté pti znamkach 1éze misnich kofent,
urazy patete, podezieni na nadorové procesy
Zadoptedni projekce — hodnoti se rozsah zobrazeni, osové postaveni, tvar a kontury
obratlovych tél, Sitka meziobratlovych plotének
Boc¢ni projekce — rozsah zobrazeni, zaktiveni osy, tvar obratlovych t¢l, Sitka patefniho
kanalu
Nejcastejsi patologie — degenerativni zmény, zmény na obratlovych télech
(spondyl6za), zmény na artikulacnich vybéZzcich (spondylartroza)
Netraumatické zmény
Nenadorova onemocnéni: osteopordza, m. Bechtérev
Nadory patefe: hemangiom obratle, osteom, osteochondrom, kostni cysta; maligni —
metastazy (bronchogenni ca, ca prostaty, ledviny, prsu, §titné zlazy)

o Nadory obratla zptisobuji vietenovité rozsifeni pateiniho kanalu, zeslabeni

pedikl

Traumatické zmény
Kompresivni fraktury obratlovych tél, nejvice v bederni patefti
Mechanismem je pad z vySky s dopadem na DKK nebo hyzdé

Vypocetni tomografie
Metoda se zaklada na méteni rentgenového zareni proslého vySetfovanym objektem
V mnoha pramétech
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Zateni je nasledné zachyceného detektory pii otaCeni rentgenky kolem pacienta
Mira oslabeni objektem se oznacuje jako denzita
Indikace CT mozku: CMP, traumata, pii podezienich na organické 1éze
Ptiprava pacienta: vhodna sedace, narkdza u neklidnych pacientti
Kontraindikace: pouze relativni — téhotenstvi
Po podani kontrastni latky i.v. se zvysi denzita cév, mozkovych plen a choroideédlnich
plext
VysSetieni patefe a mozku: vySetfujeme meziobratlové ploténky
CT patete s KL se nazyva CT perimyelografie
Patologické nalezy na CT mozku/patete:
o Loziskové zmény typu hypodenzita/hyperdenzita (svétlejsi) — stupnice Sedi
o Subdurilni a epiduralni hematomy — polomésicité ttvary podél vétsiho rozsahu
kalvu, epiduralni lokaln¢ stlacuji mozek a mivaji Cockovity tvar
o Subarachnoidealni krvaceni — zvySend denzita likvorovych prostori, nejcastéji
bazalnich cisteren, maximum denzity znac¢iva zdroj krvéceni
o Intracerebralni krvaceni — okrouhlé nebo nepravidelné hyperdenzni lozisko, pii
provaleni do komor vidime hemocefalus a hladinky
o Mozkova malacie — hypodenzni lozisko, miZze prokrvacet
o Mozkové naddory — fokalni zmény denzity
o Mozkovy absces — hypodenzni kulovité lozisko s projevy expanze, po podani
KL se objevuje hyperdenzni pouzdro
o Kontuze mozku — obraz hypodenznich (edém, ischemie) a hyperdenznich
(hemoragie) lozisek v mozku
o Mozkovy edém — hypodenzni lozisko, u rozsahlejsiho edému dochazi ke
kompresi postrannich komor a zzeni subarachnoidealnich prostort
o Atrofie mozku — vznika rozsifeni subarachnoidealnich prostort pti
konvexitach hemisfér, rozsifeni komorového systému
o Diskopatie — pokud je meziobratlova ploténka snizena a symetricky se
vyklenuje pies okraje obratlovych tél — degenerace a protruze disku

CT angiografie (CTA)

Z tenkych vrstev zhotovenych po i. v. aplikaci KL se rekonstruuji obrazy cév

Slouzi ke zobrazeni a ur€eni pfesné morfologie aneurysmat mozkovych tepen, aorty a
jinych cévnich malformaci

CT perfuze (CTP)
Po podani KL se zjiSt'uje aktudlni prokrveni mozkové tkané (nejcastéji u ischemickych
1ézi)

. Magneticka rezonance (MR)

1. Zobrazovaci metody MR (MRI)

MR detekuje zmény magnetickych momentt jader prvki s lichym protonovym ¢islem
vystavenych silnému magnetickému poli po aplikaci radiofrekvencnich pulzi

Rozdily oproti CT: bez ionizujiciho zafeni, detailni obraz ve kterékoliv roving, Ize
nastavit pro zviditelnéni tkdn¢ urcité vlastnosti (¢asové konstanty T1, T2, protonové
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hustoty PD) nebo naopak k potlac¢eni signalu raznych tkani (likvor — FLAIR, tuk —
STIR), vynikd ve zobrazovani mekkych tkani
MR je nakladnéjsi a delsi vySetieni, provadéna az po CT
Indikujeme primarné¢ u suspektni roztrousené sklerdzy demyeliniza¢ni loZiska budou
hypersignalni
V urgentni diagnostice se vyuziva pfi vySetiovani Grazii patere
Indikace: patologie bilé hmoty, nadort, drobnych cévnich malformaci, epilepsie, Casna
detekce mozkovych ischémii a v neinvazivnim zobrazeni mozkovych cév (MRA)
Kontraindikace: zavedeny kardiostimulator, ptitomnost kovu, klaustrofobie
Normalni nalez: na T1 je likvor tmavy (hyposignalni), Seda hmota je relativné ,,Seda*
a bila hmota ,,bila* — podoba s obrazem z CT

o T2 -likvor svétly, Seda hmota je svétlejsi nez bila, ktera je tmavsi

o Tkan¢ s nizkym obsahem vody jsou tmavé v T1 i T2 vazenych obrazech
Patologické nalezy na MR: hypersignélni na T2 vaZzeném obraze a hyposignélni na T1
jsou tkéné se zvySenym obsahem vody — edém, ischémie, zdnétliva infiltrace, gliéza
Indikace MR patete: nadory patefniho kanalu, cervikalni spondylogenni myelopatie,

syndrom kaudy

2. Angiografie magnetickou rezonanci

Specialni sekvence, které odlisi pohyb krve

Metoda je neinvazivni, bez KL (technika TOF — time of flight) pro zobrazeni
magistralnich tepen a tepen Willisova okruhu

KL se i.v. aplikuje pfi vySetfeni tepen odstupujicich z aortdlniho oblouku

3. Funkéni MR metody — difuzné a perfuzné vaZené zobrazeni, spektroskopie,
Slouzi ke zjisténi funkénich parametra vySettované tkan¢

Radime zde difuzné vazené obrazy — DWI, perfuzné vazené obrazy — PWI, magneticka
rezonancni spektroskopie — MRS a funkcni MR v uzsim smyslu — fMRI

DWI & PWI — dg. rané faze mozkového infarktu, kdy DWI prokazuje ischemické
zmény v Casné fazi a PWI zobrazuje hypoperfundované oblasti

C)_Digitalni subtrak¢ni angiografie (DSA)

zobrazovani mozkovych cév se provadi aplikaci neionické KL katetrem zavedenym
zpravidla cestou a. femoralis do aortalniho oblouku a pak selektivné do akrotickych a
vertebralnich tepen
zaznam obrazu se provede 2x — bez naplné€ cév s KL a po naplni
vzniknou dva 2D obrazy, v pocitaci se nasledné provede subtrakce — odeéteni obou
obrazli, ¢imz se z angiogramu odstrani rusivy obraz pozadi, pfedstavovaného skeletem
lebky
indikace: pti podezieni na patologii cév, spis se vSak pouzivaji CT/MR
Patologické nalezy:
o Aterosklerotické zmény — nepravidelnost prusvitu, na krkavici ostré zathleni
(kinking) nebo spiralovité zatoceni (coiling)
o Stendzy tepen — nejcasteji v bulbu vnitini krkavice tésné nad bifurkaci, dale
intrakranialné v sifonu
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o Aneuryzmata — v oblasti Willisova okruhu, nej¢astéji na a. communicans
anteror a posterior; predstavuji riziko vzniku subarachnoidealniho krvaceni
o Arterioven6zni malforamce — zobrazuji se jako Utvary s arteriovendéznim
zkratem — ¢asnou naplni vendzniho feciste
o Extracerebralni expanze: ep. hematom, subdurdlni hematom — projevi se
avaskularni zonou pod kalvou
Kontraindikace: krvacivé stavy, precitlivélost na kontrastni latky, t€zky klinicky stav
Komplikace: tromboembolicka mozkova ptihoda, krvaceni, lokdlni hematom

D) Radionuklidové metody

Nedochazi k detekci exogenniho RTG zateni proslého télem, nybrz tyto metody
detekuji fotony zareni gama pochazejici z radioaktivnich farmak distribuovanych
uvnitf téla

Radionuklid je podéan bolusem do cévy, piipadné intratekalné pro sledovani jeho
distribuce a postup v intraspinalnim a intrakranialnim prostoru

Scintigrafie likvorovych cest

Po intratekalnim podanim radiofarmaka se sleduje jeho distribuce v intraspinalnim a
intrakranidlnim prostoru

Vysetteni patefniho kanalu se nazyva myeloscintigrafie

Scintigrafie skeletu

Podavé se techneciem znaceny metylen difosfat i. v., po n¢kolika hodinéach se pofizuji
skeny celého téla

Indikace: pti podezieni na generalizaci maligniho procesu nebo pii podezieni na
spondylitidu

SPECT

Metoda zalozena na sledovani distribuce i. v. podaného gama zafice

ME¢ti se regionalni pratok krve mozkem pomoci scintilaénich detektorti uspotradanych
Vv kruhovité vrstvé kolem hlavy

Indikace: zjisténi regionalni perfuze — lokalizace epileptického loziska

PET

Radiofarmakum uvoliujici pozitrony — po kontaktu s elektronem vznikne foton (gama
zareni), detekovany je scintilacnimi detektory, ulozenymi v prstenci

Na rozdil od SPECT jsou vysledky kvantitativni a pfesnéjsi

Indikace: zjisténi epileptického loziska, extrapyramidové onemocnéni,

V neuroonkologii ke stanoveni stupné malignity
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2. Neurosonologie

Zakladni fyzikalni principy

Ultrazvukové viny produkuje vibracni zdroj — piezoelektrické keramické krystaly
umisténé v hlavicich vySetfovacich sond
Tyto krystaly maji schopnost ménit elektromagnetické vinéni na ultrazvuk, které ve
form¢ vyslaného paprsku prochazi tkani
Zaroven krystaly funguji jako ptijima¢ UZ ech, které naopak konvertuji UZ na
elektromagnetické vinéni, které je po zesileni registrovano
2 typy ultrazvukovych sond:

o Kontinualni — produkuje vinéni nepierusovane, hlavice musi byt vysilac 1

ptijimac

o Pulzni — ultrazvukové vInéni vysilano pulzech
Nutné uziti gelu pro dokonaly kontakt sondy s povrchem téla
Dochézi k rozptylu paprski a k ¢aste€né absorpci prohlizenymi strukturami
Na rozhrani dvou prostfedi s rozdilnou impedanci dochézi k odrazu ultrazvukové viny
Kvantum odrazenych vin je za uréitych okolnosti detekovano jako echo
Absorpci, rozptylem a odrazem UZ viny dochazi k atenuaci — zeslabeni, snizeni
intenzity pruniku ultrazvukové viny v zavislosti na vzdalenosti, kterou je nucena urazit

A) Zakladni UZ systémy pouzivané v klinické praxi

1.

Dopplerovské UZ systémy
Doppleriv jev vznika vzdy, kdyz dochézi mezi zdrojem UZ vInéni a jeho reflektorem
k pohybu
Pokud se proud erytrocytli pohybuje smérem k sond¢, odrézi se zpét signal o vyssi
frekvenci nez vysilany
Jestlize se tok erytrocytl pohybuje smérem od sondy, je pfijimana frekvence niz$i nez
vysilana
Velikost této frekvence je pfimo imérna rychlosti proudéni, je vSak nepfimo imérna
uhlu, pod kterym je UZ signal vysilan
Konvenéni dopplerovska ultrasonografie pracuje s tuzkovymi sondami s kontinualnim
nebo pulznim zdrojem UZ vInéni
Metodika barevného kédovani pritoku (CFM) umoziiuje zobrazit nejen kontury
krevniho sloupce, ale i okolni struktury, pak i barevné zobrazeni pritokového profilu
zavisejici na rychlosti a sméru protékajici krve
Transkranidlni dopplerovska sonografie umoziuje prinik ultrazvukového paprsku
kalvou v jejich nejtencich mistech — anatomickych oknech
o Takhle je mozné ziskat priitokovy signal i dvojrozmérnou pritokovou
topografickou mapu Willisova okruhu a cév z néj odstupujicich
o Indikace: ptesna specifikace cirkula¢nich poméra u cévnich onemocnénich
mozku, sledovani vlivu AS zmén na intrakranialni cirkulaci, vyvoj
kolateralniho obéhu

Zobrazovaci UZ systémy
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A-moéd — jednorozmérny obraz, v minulosti uzivan v echoencefalografii

B-mdéd — staticky B-obraz je vyfezem vySetfované oblasti, ktera je dana osou
ultrazvukového paprsku a smérem pohybu sondy, jez znazornuje dvourozmérny obraz
jako syntézu jednotlivych odrazi

Dynamické B-zobrazeni umoznuje dvourozmérné sledovat pohyb zobrazovanych
struktur

B) Vyseti‘eni extrakranialnich mozkovych tepen

1. Karotické recisté
Provadime ve dvou fezech — Sikmy a pfic¢ny
Normalni nalez: vSechny karotické tepny maji v B-obraze anechogenni lumen, cévni
sténa se zobrazuje jako dvojitd cara s hypoechogennim stiedem
Hodnoti se také tvar a §ife tepen — pii optimalné nastaveném barevném modu je lumen
karotickych tepen vyplnéno homogenni barvou podle sméru toku, jen v oblasti bulbu
vnitini karotidy Ize detekovat zonu separa¢niho zpétného toku krve s odliSnym
barevnym signdlem a ptimési turbulence
Pti dopplerometrickém vysetfeni priitoku métime v karotickych tepnach maximalni
systolickou rychlost (PSV, do 120 cm/s), kone¢nou systolickou rychlost (EDV, do 50
cm/s), rezisten¢ni index (RI) a pulzativni index (PI)
U stendz se hodnoti jejich stupen, pfi¢emz jako hemodynamicky vyznamné jsou
oznacovany stendzy 70-99 %

o Stenodzy 0-69 % oznacujeme jako hemodynamicky nevyznamné

o Maximum AS zmén v karotickém fe¢isti se nachazi zpravidla v bulbu ACI

o Dale se stupen stendzy hodnoti priitokovou rychlosti za stendzou, zjiSténou

dopplerovskym vySetfenim (u t€snych stendéz mize rychlost dosahovat az 500
cm/s)

DalSim dalezitym vystupem UZ vySetieni AS platu je popséni jeho charakteru —
hodnotime echogenitu a povrch

o M¢kké (hypoechogenni) platy — z fibrinu a lipidi

o SmiSené platy — Castéjsi, hyperechogenni sloZka je podminéna kalcifikaci

o Povrch mizZe byt hladky nebo nerovny — exulcerovany
V piipad¢ obliterace karotické tepny nalézdme v B-mddu lumen tepny vyplnéné
materidlem riizné echogenity (akutni stav — hypoechogenni)
U hemodynamicky vyznamné stenozy a obliteraci ACI je nutno vzdy posoudit, zda
doslo k rozvoji kolateral z fecisté ACE — Kk tomu slouzi periorbitalni cirkulace
Arterialni disekce — po natrZeni tepny vznikd nepravé lumen, do kterého proudi krev

2. Vertebralni recisté

Vysetteni se provadi standardné v primétu longitudinalnim, ve kterém méfime i Sitku
vertebralni arterie

Vysetieni vSak zahajujeme v iseku intravertebralnim, mezi strukturami obratla

Dale pokracujeme az k odstupu arterie z a. subclavia

Varianty v prubéhu — vinuti, zathleni, smyc¢ka

Stendzy a obliterace podminéné aterosklerotickymi zménami — na rozdil od
karotického tecisté se stendzy méii jednotné v longitudindlnim primétu
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o Obliterace jedné z a. vertebralis je méné nebezpecna (pokud je druha plné
funk¢ni)

Vazospasmy a arterialni disekce — relativné ¢asté, nebezpecné je, kdyz zasahuje do a.
basilaris
Arterialni hypoplazie a apldzie — na rozdil od karotického fecisté se na a. vertebralis
Castéji vyskytuje hypoplazie — vétSinou jednostrannd, coz vede k dilataci druhé
Subclavian steal syndrome — vznika v dusledku prevertebralni stenozy a. subclaviae
nebo okluze podklickové tepny ¢i brachiocefalického kmene

3. VySetreni periorbitalni cirkulace

Vysettuje se pomoci duplexni ultrasonografie — kombinace vysetieni v B-modu
(v€etn¢ CFM) a dopplerovského vysetieni

Indikace: hemodynamicky vyznamné stendzy, obliterace ACI

Cilem je posouzeni stavu otevirani kolateralniho ob&hu z fecisté¢ ACE do ACI
Hodnoti se smér toku a. ophtalmica, béZn¢ tok sméfuje K oku, pii stendze/obliteraci
tok vede od oka (od sondy)

Pti sten6ze dochézi k vytvoreni kolateral z fecisté ACE — kyvadlovy tok obéma sméry

C) VySetieni intrakranialnich tepen

Transkranidlni barevna duplexni sonografie (TCCS) umoziuje zobrazit mozkové cévy
V barevném ¢i energetickém modu

o Presné méii prutokovou rychlost

o Provadi se transtemporalné¢ (omezenim byva hyperostdza temporalni kosti)
Vyhody: neinvazivnost, nizka cena, dobra reprodukovatelnost, vysoka senzitivita i

specificita

Postup vysetieni

Vyuzivaji se specialni kostni okénka

Z transtemporalniho pristupu vysettujeme supratentorialni mozkové struktury, tepny
Willisova okruhu a hluboké mozkové Zily

Z transforamindalniho pristupu lze zobrazit vertebrobasilarni fecisté

Transfrontalni pristup K zobrazeni A2 tiseku a. cerebri anterior

Transorbitalni pristup — zobrazeni karotického sifonu a oftalmické cirkulace
Transokcipitalni pristup — vidime hluboké mozkové Zily

Indikace: dg. strukturalnich a cévnich patologii

Willistiv okruh a jeho vétve

Vyuziva se transtemporalniho kostniho okna

Provadime TCCS, volime pramét transverzalni (axialni) — a. cerebri anterior a
posterior, mirn¢ 1 konec ACI; a korondrni roviné — ACA, ACM a Iépe terminalni ACI

Aneuryzmata a cévni malformace
Opét TCCS, spolu s MR angiografii, CT angiografii
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Ziskédme 1 informace o cévnim zasobeni mozku, o tepennych spasmech ¢i
charakteristice pratoku v ptivodné tepné
Aneurysma se v barevném ¢i energetickém modu zobrazuje jako kulovity piivések u
tepny, zobrazitelné jsou aneuryzmata vétsi nez 4 mm
AV malformace pomoci TCCS nam zobrazi nidus sloZzeny z konvolutu cév, ptivodné
tepny a zily, nidus je hyperechogenni, dobfe ohraniceny utvar

o Nizkopritokové malformace jsou detekovatelné pomoci MR i TCCS, po

aplikaci KL

Arterioveno6zni piStél

Nejcastéjsi jsou karotidokaverndzni pistéle a arterioven6zni duralni pistéle mezi ACE
a intrakranialnimi vénami

Na TCCS vidime abnormni prutokovou kiivku v ptivodné tepné, vysokou systolickou,

a predevsim diastolickou rychlost

Nitrolebni hypertenze

Detekovana jako vedlejsi nalez pii jiné indikaci TCCS nebo TCD vySetieni
Dochazi k narastu periferni rezistence v IC tepnach a postupné ke snizovani
diastolické a posléze systolické rychlosti

Stanoveni mozkové smrti (TCCS, TCD)

VZzdy jen pomocna metodika, mozkova smrt musi byt potvrzena klinickym a
angiografickym vySetfenim

Neni ptitomen CFM ani dopplerovsky signal na zadné z IC tepen

Samotna neptitomnost CFM a dopplerovského signélu ale smrt mozku nepotvrzuje

D) Aa. Vertebrales a a. basilaris

Vysetteni se provadi s vyuZitim tzv. okcipitalniho okna

Pti vySetfeni miizeme zachytit oboustranné a. vertebralis — atlasovou klicku raménkem
vzestupnym (tok k sond¢) a raménkem sestupnym (tok od sondy), pak 1 a. basilaris
Mozny nélez stendzy a obliterace plivodu strukturdlniho nebo podminéné vazospasmy,
hypoplazie a aplazie, ¢i subclavian steal syndrome

E) Dalsi vyuZiti ultrazvuku

V neurochirurgii poméha s peroperacni navigaci a umoznuje urcit, zda jiz bylo
odstranéno patologické loZisko kompletné, nebo jen parcidlné
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. Elektroencefalografie

Pomocna vySetfovaci metoda v neurologii
Princip: snimani bioelektrickych potenciall, které vznikaji pti ¢innosti jednotlivych
mozkovych bun¢k
o Toto napéti vice méné pravidelné kolisa, a vytvari tak charakteristické obrazy
bioelektrickych mozkovych rytmu
Dominantou EEG je zaznamenavani obrazu funkénich zmén mozkové tkané
Ptistroj, na kterém se provadi elektroencefalografické vysetieni se nazyva
elektroencefalograf, graficky zdznam je elektroencefalogram
Vysetteni trva 20 minut a vySetfovany ma pii ném zaviené oci
Popis EEG kiivky — pomoci tzv. deskriptori:
1. Frekvence — pocet vin/s
Amplituda (= voltaz) — vyska viny v jednotkach napéti
Tvar vin — sinusoidni/arkadovité/ostré
Distribuce vin — oblast, kde se viny vyskytuji
Sifeni — uréity vzorec se s latenci objevuje i pod jinymi elektrodami
Symetrie — popisuje mezistranovy rozdil jednotlivych amplitud
Synchronie — popisuje ¢asovy vztah jednotlivych vin a vzorctu
Rytmicita — popisuje pravidelnost opakovani vin
Periodicita — frekvence opakovani tranzienti v del§im ¢asovém tseku pii jejich
pravidelném opakovani
10. Perzistence — ¢etnost a frekvence vyskytu ur€itého vzorce
11. Reaktivita — nejcastéji se hodnoti pokles amplitudy alfa aktivity pfi otevieni o¢i

©ooN RN

A) Zakladni EEG rytmy

Zékladni obraz kiivky je ovlivnén stavem vigility ¢i védomi, spankem, vékem a
metabolickymi zmé&nami organismu

V elektroencefalografii rozezndvame nekolik druht rytmd, které délime dle frekvence:
Alfa rytmus — zakladni EEG rytmus dospé€lého ¢loveéka, = 8-13 Hz, tj. 8-13 vin/s
Projevuje se v bdé€lém stavu pii zavienych ocich, pfevazné nad oblastmi
parietookcipitalnimi

Obvykla amplituda je do 50 pV

0.0 0‘.2 0‘.4 0‘.6 018 1.0
Beta rytmus — je také jednim z hlavnich rytmi mozkové aktivity dospélého zdravého

¢lovéka v bdélém stavu, f= 13-30 Hz, obvykle s nizsi amplitudou
Nejcastéji v oblasti frontalnich lalokt
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0.0 U‘.Z 0.‘4 OI.6 0‘.8 1.0
3. Théta rytmus — bézné ptitomen v grafech u déti nebo nekdy i u dospélych

v temporéalnich oblasti, f = 4-8 Hz
- Normalni slozka EEG pfi spankové aktivite, jina pfitomnost théta vin je patologicka

0.0 0.2 0.4 0.6 0.8 1.0
time (s)

4. Delta rytmus — normalni slozka EEG u déti, ve spanku a pfi hyperventilaci, f = do 4
Hz
- Svlnou théta jsou nazyvany jako pomald abnormalita

0.0 0‘.2 0.4 0‘.6 018 1.0
5. Mi rytmus — arkadovity tvar vin s frekvenci 7-11 Hz

- Byva ptitomen v centralnich krajinach a jeho ptitomnost je fyziologicka

B) Epileptiformni abnormalita

- Patii zde hroty a ostré viny, oba tyto vzorce jsou
asociovany s epileptickym onemocnénim

- Hroty — ostré vychylky, které prevySuji zadkladni
aktivitu a trvaji maximalné 80 ms

- Ostré viny — vychylky odlisitelné od pozadi, jez J\ A i Wﬂ
trvaji 80-200 ms il @wy el :’m’“MW

- Specifickym fenoménem jsou komplexy hrot-vina
s frekvenci 3 Hz, generalizované, synchronni,

HROT - VLNA

. v cr oy Loy A
prav1de%ne se opakujici ' STYT AT TN ‘M(\A,\J(\WJ
- Mozné jsou dale viceCetné hroty ¢i komplexy i i
vicecetnych hrot s pomalou vinou "’WIT

C) Praktické provadéni

- Elektroencefalogram snimame u osob leZicich ¢i pohodIné sedicich

- Pacient je v klidu, ma zaviené oci a na kalv¢ piilozené elektrody — nezbytny dobry
kontakt mezi elektrodou a hlavou — zajisténo vodivymi gely nebo ,,Cepicemi®
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- EEG obraz se odvozuje od definovanych bodl umisténi elektrod na hlavé v systému
10/20, v némz za¢iname zleva frontotemporalni elektrodou a v pravidelnych
vzdalenostech jsou rozlozeny elektrody frontalni (F), centralni (C), parietalni (P) a
okcipitalni (O)

- Elektrody s lichym ¢islem se nachazeji vlevo, sudé nad pravou polovinou hlavy

- VySetfeni trva 20 minut, sou¢asti je zkouska otevieni a zavieni o¢i i fotostimulace ¢i
hyperventilace

- Soucasné se snima EKG

- Vyznamnou slozkou jsou i artefakty, je tfeba je rozeznat od epileptiformnich lozisek

- Dalsimi specialnimi elektrodami jsou sfenoidalni, subduralni ¢i intracerebralni —
vyuzivaji se pfi planovani epileptochirurgického vykonu ¢i u detailniho zjisténi
epileptického fokusu

D) Aktiva¢ni metody v elektroencefalografii

- Smyslem téchto metod je zvySeni pravdépodobnosti vyskytu patologické, zejména
epileptiformni abnormality
1. Hyperventilace

- Pacient je vyzvan k hlubokému dychani po dobu ptiblizné tii az péti minut

- Kombinuje se hluboké dychani nosem a po 2-4minutové pauze nasleduje
hyperventilace sty

- Mohou se objevit vysokovoltazni rytmické vzorce pomalych vin, symetricky nad
obéma hemisférami, které pretrvavaji maximalné minutu po skonceni hyperventilace

- Kontraindikovéano u pacienti s CMP ¢i s kardiovaskularnim onemocnénim
2. Fotostimulace

- Jedna se o stimulaci provadénou fotostimulatorem S rytmickym pravidelnym
osvétlenim o frekvenci 1-40 Hz

- Fyziologickou odpovédi je ,,driving® — stav, kdy EEG rytmus ptebira frekvenci
fotostimulatoru

- RovnézZ zvySuje senzitivitu EEG vySetieni

E) Spanek a spankova deprivace

- Pravidelna spankova aktivita je soucasti 1é€by u nemocnych s epilepsii, pfi
nedodrzovani dochazi k epileptickym zachvatim — na EEG se promitne epileptiformni
abnormitou

- U pacienta, ktery 24 hodin bd¢l, se provadi hodinovy zaznam EEG

F) Vyznam EEG pro diagnostiku jednotlivych onemocnéni
- Nejvétsi vyuziti nachazime v epileptologii
- T EEG muze mit v interiktalnim obdobi zcela normalni graf, ale stejn¢ tak se zde
mohou objevit patologické abnormity
- Mozny vyskyt epileptiformni abnormity (hroty/ostré viny), jsou dvojiho typu:
o Loziskové — svédci pro epilepsii fokalni
o Generalizovand — svéd¢i pro epilepsii s generalizovanymi zachvaty
- Opakovani EEG zvySuje senzitivitu, piesto se uvadi, ze az 50 % pacientl po prvnim
epileptickém zachvatu maji EEG zdznam bez abnormit
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- Na druhou stranu se epileptiformni abnormity mohou vyskytovat u 2 % zdravych osob
- EEG tedy slouzi k prvotni diagnostice zachvatovych stavil, dale pti vedeni 1é¢by i pfi
zméné €1 vysazovani antiepileptik

o

EEG se muze lisit od normalu i pii celkovém onemocnéni — u mineralového
rozvratu, renalniho ¢i hepatalniho selhani, u intoxikace

Velmi Casto se na zdznamu vyskytuje patologicka aktivita u mozkovych
nadort — az v pozd¢jsich fazich nemoci vyskytem pomalych théta ¢i delta vin
U mozkovych komoci byvé zcela normalni EEG zaznam, ptipadné mirné
abnormity do tydne vymizi

Velmi ¢asté¢ EEG zmény lehkého az tézkého charakteru se vyskytuji u
zanétlivych onemocnéni CNS

Pti cévni mozkové ptihodé se také mohou vyskytovat patologické zmény rtizné
intenzity

Pomala abnormita se mize objevit u degenerativnich onemocnénich CNS, pro
Creutzfeldt-Jacobovu chorobu jsou typické trifazické ostré viny

G) Video-EEG monitoring

Jde o synchronni snimani EEG kiivky a videozaznamu pacienta
- Cilem je zachyceni zachvatovitého stavu typického pro monitorovaného pacienta a
nasledna analyza iktalni sémiologie (jak zachvat vypadd) a iktalniho (zachvatového)

EEG

- Monitorovani se provadi n¢kolik dni, aby bylo mozné eventudlné zachytit vice
zachvati

- Je-li nutno, pouzije se provokace zachvatll vysazenim antiepileptické medikace

- Vyuziva se k upfesnéni diagnostiky u pacientil s nejasnymi zachvaty a dale u
nemocnych planovanych k epileptochirurgické 1écbé
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4. Elektromyografie

- Elektrofyziologicka metoda, ktera slouzi k diagnostice postiZzeni perifernich nerva
nervosvalového prenosu a kosterniho svalstva
- Kontraindikace:
o Absolutni — u¢inna antikoagula¢ni terapie nebo zdvazna koagulopatie
o Relativni — kardiostimulator, chronicka infek¢ni onemocnéni
- Pii EMG vySetfeni pouzivame 2 zékladni typy metod:
1. Konduk¢ni studie (neurografie) za pouziti povrchovych elektrod
2. Vlastni elektromyografie — elektrické potencialy ze svalu snimame pomoci
jehlovych elektrod

A) Konduk¢ni studie
- Slouzi k vySetfeni vedeni perifernimi nervy
- Vyuzivame piedevsim povrchové elektrody a povrchovy stimulator, ptipadné pro
nervy ulozené hloubéji miizeme pouzit jehlovou stimula¢ni metodu nebo
magnetickou stimulaci

B) Vyseti‘eni vedeni motorickym nervem
- Aktivni elektroda je ulozena nad svalovym bfiskem na misto tzv. motorického
bodu
- Referencni elektrodu umistime nad Slachu daného svalu
- Zemnici elektroda se nejcastéji umist'uje mezi stimulator a snimaci elektrodu
- Aktivni elektroda snimé odpovéd’ z mnoha svalovych vlaken, na obrazovce
monitoru snimame tzv. sumacni svalovy akcni potencial (CMAP) — métitko poctu
aktivovanych svalovych vlaken
- Hodnoti se tyto parametry:
1. DML (ms) — distalni motoricka latence — odpovida ¢asu od stimulace do
inicialni deflexe CMAP
o Zahrnuje vedeni motorickymi vldkny od mista stimulace ke svalu, zdrzeni
na nervosvalové ploténce a ¢as potiebny k depolarizaci svalu
2. Rychlost vedeni (m/s) — méti rychlost nejrychleji vedenymi motorickymi
vldkny mezi dvéma stimula¢nimi misty

3. Amplituda CMAP (mV) — odrazi pocet
aktivovanych svalovych vlaken
o Mnozstvi téchto vlaken reprezentuje i
tzv. area CMAP (plocha aktivniho

Amplituda Amplituda
P bo pack

piku) — je diilezit4 pii hodnoceni bloku
vedeni
4. Trvani CMAP (ms) — odrazi synchronii
v aktivaci jednotlivych svalovych vlaken

o Me¢éfime ji nej€astéji od inicialni deflexe
po prvni piektizeni bazalni linie
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C) VySetieni vedeni senzitivnim nervem

Existuji 2 techniky vySetfeni:

1. Ortodromni — méfi vedeni impulzu z mista distalni stimulace k mistu
proximalni registrace

2. Antidromni — vyuziva proximalni stimulaci s distalni registraci, pouziva se
Castéji s pouzitim krouzkovych elektrod

Vysledkem je tzv. senzitivni nervovy akcni potencial (SNAP) — predstavuje sumaci

ak¢nich potencialil vSech aktivovanych senzitivnich vldken

Ma typicky bifazicky nebo trifazicky tvar s inicialni negativni deflexi

Hodnoti se rychlost vedeni (m/s), eventualné¢ distalni senzitivni latence a u

odpovédi jeji amplitudu i trvani

Amplituda SNAP odrazi pocet aktivovanych senzitivnich vlaken

zdni odpovédi

D) Po

Slouzi k hodnoceni vedeni proximalnimi tseky nervi, rutinné se vysettuji F-viny a
H-reflex

1. E-vlna

jde o pozdni komponentu, kterou je mozno vyvolat supramaximalnimi stimuly

Z vétSiny nervl obsahujicich motorické vldkna

F-vlna nasleduje pfimou motorickou neboli M-odpoved’ a je vyvolana antidromnim
vedenim impulzu motorickymi vldkny, ktery zptisobi podrazdéni a zpétny vyboj
velkych alfa-motoneuronti v mise

Hodnotime jeji latenci, chronodisperzi (rozdil mezi minimalni a maximalni
latenci) a perzistenci

Latence na HKK byva kolem 23-33 ms, na DKK 45-60 ms

Jen z hodnoceni F-vlny neodliSime demyeliniza¢ni 1ézi od axondlni 1éze

2. H-reflex

jde o reflexni odpovéd’ zprostfedkovanou monosynaptickym obloukem tvofenym
aferentnimi, siln€ myelinizovanymi, senzitivnimi vlakny typu Ia a miSnimi
motoneurony

Nejcastéji vysetiujeme v oblasti m. triceps surae

Na rozdil od F-viny vybavujeme H-reflex submaximalni stimulaci

S rostouci intenzitou stimulace se

stimulation

objevuje motorickd odpovéd a H- |H-wave
reflex postupné mizi

Zde hodnotime latenci, maximalni
amplitudu a pravolevy rozdil
latenci

Existuji 2 zakladni
histopatologické procesy
periferniho nervstva — axonalni
degenerace & segmentalni
demyelinizace

la afferent fiber /| H-wave

F-wave
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E) Vyseti‘eni nervosvalového pienosu

Provadime sérii stimull supramaximalni intenzity pomoci povrchové stimulacni
elektrody umisténé do blizkosti nervu obsahujiciho motorickd vldkna a snimaci
elektrody umisténé na ptislusny sval zasobeny timto nervem

RozliSujeme 2 typy stimulace:

1. Nizkofrekvenéni repetitivni stimulace

Tato metoda slouzi k diagnostice postsynaptické poruchy nervosvalového ptenosu
(pfedevsim myastenia gravis)

Vyuzivame nizkou frekvenci stimula (3 Hz), celkem provadime deset stimul

Pti pozitivnim testu nachazime typicky dekrement (snizeni amplitudy odpovédi)

2. Vysokofrekven¢ni repetitivni stimulace

Vyuzivame predevsim pii podezieni na presynaptickou poruchu nervosvalového
ptenosu (Lamber-Eatonliv myastenicky syndrom)
Stimulujeme vysokou frekvenci (30-50 Hz), celkem 30-50 stimult
Pfi pozitivnim testu nachazime typicky inkrement
Single fibre EMG — doplnujici vySetieni u nervosvalovych poruch
o Pfi depolarizaci axonu se akéni potencidl §iti distaln¢ a aktivuje vSechna
svalova vldkna v rdmci této motorické jednotky
o Casovy rozdil mezi aktivaci dvou sousednich svalovych vlaken v ramci
jedné motorické jednotky nazyvame jiter — tento jiter reflektuje variabilitu
nervosvalového prenosu
o U myastenie gravis dochazi k prodlouZeni jiteru

F) Jehlova EMG

Rutinni soucast EMG vysSetfeni

Nejcastéji uzivame koncentrickou elektrodu, kterd mé plast’ z nerezavéjici oceli a
uvnitt dratek ze stiibra nebo platiny (ten na konci vy¢niva a snima potencialy)

Pti hodnoceni se sleduji tyto parametry: inzercni aktivita, spontanni aktivita, akcni
potencialy motorickych jednotek, vybojovy vzorec motorickych jednotek

Inzer¢ni aktivita

Vznika mechanickym podrazdénim svalovych vldken hrotem jehly (pfi vpichu a
pii zméné polohy elektrody ve svalu)

Snizenou inzer¢ni aktivitu nachadzime napf. v atrofickém svalu

Zvysend inzer¢ni aktivita je nespecifickym néalezem, odrazejicim zvySenou
drazdivost svalovych vléken a instabilitu svalové membrany

Spontanni aktivita
Fyziologicky nepfitomna
Z abnormalnich forem spontanni aktivity se nejcastéji objevuji fibrilace, pozitivni
ostré viny a fascikulace
o Fibrilace — elektrofyziologicky korelat spontanni kontrakce jednotlivého
svalového vlakna
= Znaci aktivni denervaci svalu, jsou pravidelné a okem neviditelné
o Pozitivni ostré viny — maji obdobnou vypovédni hodnotu jako fibrilace
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= Jde o fibrila¢ni potencial snimany z poSkozené oblasti svalového
vlakna, rovnéz jsou pravidelné a rytmické
o Fascikulace — vznika aktivaci jedné motorické jednotky
= Jsou nepravidelné, opakuji se s nizkou frekvenci
= Vzhledem k aktivaci celé motorické jednotky jsou okem viditelné
jako drobné, nepravidelné kontrakce ve svalu

3. Typické nalezy v jehlové EMG u primarné neurogennich a myogennich
onemocnéni
Neurogenni 1éze

- Pii akutni 1ézi axonu dochazi k wallerianské degeneraci béhem prvnich tii az péti
dnti, nésledované denervaci ptisluSnych svalovych vlaken

-V akutni fazi nachazime pfi jehlové EMG pouze sniZeny ndbor motorickych
jednotek, po dvou a vice tydnech se zac¢ina objevovat spontanni patologicka
aktivita jako znamka denervace svalovych vlaken

-V dal$im prabéhu dochdzi k reinervaci denervovanych svalovych vlaken pucenim
a rustem kolateral z okolnich zachovanych axont

- Toto pak vede ke zvySeni poctu svalovych vlaken v ramci jedné motorické
jednotky, coz ma za nésledek zménu charakteru MUP
Myogenni 1éze

- Dochézi primérné k ubytku svalovych vlaken v ramci motorické jednotky

-V EMG pak registrujeme MUP o kratkém trvani a nizké amplitudé

- Vzhledem k ¢asté dysfunkci zbyvajicich svalovych vldken nastava naruSeni
synchronizace v depolarizaci vlaken, coz vede ke vzniku polyfazickych MUP

G) Klinicko-elektrofyziolgoické korelace

1. Radikulopatie

- Diagnostika postiZzeni nervovych kofenti

- Axonalni typ poskozeni — pfi vySetfeni motorického vedeni nachdzime vedeni
sniZzeni amplitudy CMAP, pfi¢emZ maximum sniZeni pozorujeme od sedmého dne
po vzniku léze

- Abnormitu miZeme najit i pfi vySetieni pozdnich odpovédi (F-viny, H-reflex),
které testuji proximalni useky nervu

v

- Nejvytézenéjsi je v diagnostice kofenovych syndromil vysetfeni jehlovou metodou

2. Plexopatie

- EMG vySetieni slouzi k potvrzeni diagnozy 1éze nervového plexu, zjisténi
lokalizace (preganglionarné x postganglionarné; supraklavikularné x
infraklavikularné), rozsah postizeni (cely plexus x jednotlivé trunci a fascikly), tize
postizeni (kompletni preruseni x alespon ¢aste¢né zachovani kontinuity nervii) a
sledovéni reinervace V pribéhu casu

- Nejcasté&jsi pticiny postiZzeni plexu stoji za axonalnim postizenim nervii, abnormity
pozdni odpovédi ¢i zmény pii jehlovém vySetifeni

3. Mononeuropatie
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EMG muzeme vyuzit v diagnostice traumatickych 1€zi perifernich nerva,
kompresivnich 1€zi akutnich (Gtlak n. peroneus za hlavi¢kou fibuly po dlouhém
kle¢eni) nebo chronickych, mezi které fadime i izinové syndromy, vznikajici

V misté prichodu nervli anatomicky definovanymi Gzinami:

Syndrom karpéalniho tunelu, syndrom kubitdlniho kanalu, syndrom guyonova
kandu

H) Polyneuropatie

J)

EMG nam napomaha k potvrzeni diagn6zy polyneuropatie, stanoveni typu
postizeni (axonalni x demyeliniza¢ni; senzitivnich x motorickych vldken) a tize
postizeni

Typickym zéastupcem je diabeticka ¢i alkoholova polyneuropatie, spisSe distalni
useky nervi

Dominuje nizka amplituda CMAP i SNAP pii zachované rychlosti vedeni, F-viny,
H-reflexy byvaji abnormni, jehlové EMG se jevi typicky pro axondlni postiZeni
Radime zde i akutni zanétlivou demyelinizaéni polyradikuloneuritidu (syndrom
Guillan-Barré)

Onemocnéni motorického neuronu

Typickym zéastupcem je amyotroficka laterdlni skleroza
o Postihuje centralni i periferni motorneuron
EMG slouzi pfedevsim k diagnostice postizeni periferniho motoneuronu
Jedna se o kontinudlné¢ probihajici proces degenerace motoneuront, nachazime
soucasn¢ akutni denervacni zmény

Porucha nervosvalového prenosu

Pti podezieni na postsynaptickou poruchu (myastenia gravis) vysetiujeme
repetitivni stimulaci o nizké frekvenci (10 stimuli, 3 Hz)

Nejcastéji stimulujeme m. nasalis, m. orbicularis oculi; m. trapezius, m. deltoideus
Pti pozitivnim néalezu nachdzime dekrement

U generalizované myastenie je test pozitivni u 50-70 % pacientdi, u okularnich
forem je toto procento jesté nizsi

Pti podezieni na presynaptickou poruchu (Lambert-Eatoniv syndrom) pouzivame
vysokofrekvencni repetitivni stimulaci

V pozitivnim piipadé (vzestup amplitudy odpovédi) nachazime inkrement 1 vice
nez 0 250 %
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. Evokované potencialy

Evokovany potencial pfedstavuje elektrickou odpoveéd’ nervového systému na
specifickou stimulaci

Slouzi kK vysetfeni funkéniho stavu specifické drahy nervového systému

Podle modality podnéti, kterymi jsou vyvolavany (evokovany), zaznamenavame:
1. Zrakové evokované potencialy (vizualni EP — VEP)

2. Somatosenzorické evokované potenciadly (SEP)

3. Motorické evokované potencidly (MEP)

4. Sluchové evokované potencialy (BAEP)

A) Zakladni technické principy

Evokované potencialy jsou registrované povrchovymi nebo jehlovymi elektrodami

z ktize nad pfislusnym perifernim nervem, miSnim segmentem nebo na povrchu hlavy
K ziskdni evokovanych potencidlil je nutnd opakovana aplikace podnétt

Elektricka odpovéd’ ptichdzi ve stabilnim intervalu po podnétu

Jednotlivé odpovédi na aplikované podnéty se touto technikou sesumuji do jedné viny
ptedstavujici EP, ktery hodnotime

Stimuluje se motoricky kortex, a to pouze jednotlivym magnetickym stimulem, nebot’
motorickd evokovand odpovéd’ snimana ze svalu je snadno registrovatelna

B) Hodnoceni evokovanych potencialu

M¢time amplitudu, latenci mezi aplikovanym podnétem a zachycenou odpovédi a
sledujeme tvar odpovedi

Vysledky porovnavame jednak s primérnymi hodnotami zdravé populace, jednak u
daného pacienta mezistranové

Abnormni vysledky jsou etiologicky nespecifické, proto je nutné pfi jejich interpretaci
vzdy vychazet z klinického vySetieni

C) Klinicky vyznam

Objektivizace ptipadné poruchy a zptesnéni klinické informace

Zjisténi postizeni ptislusného systému i v obdobi, kdy se jesté klinicky neprojevuje
Upftesnéni lokalizace postizeni

Zaznamenani funk¢niho stavu daného v Case (aktivita nemoci, odezva na 1écbu nebo
monitorace béhem operace)

D) Zrakové evokované potencialy (VEP)

K vybaveni odpovédi se nejcastéji pouziva strukturovany podnét — Cernobila
Sachovnice prezentovand na monitoru

Vysetfovand osoba musi spolupracovat a fixovat bod ve stiedu obrazovky

Stimulace se provadi monokularné bud’ s cely polem, kdy dochazi ke stimulaci centra
1 celé periferie sitnice, nebo se stimuluje jen polovina sitnice
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Zrakovym podnétem a okamzikem zacatku stimulace je prevraceni poli: zména bilych
policek na cerné a naopak — toto ptfevraceni poli generuje pozitivni vinu P100 s latenci
ptiblizné¢ 100 ms

Tuto vInu registrujeme nad okcipitalnim zrakovym kortexem pomoci povrchové
skalpové elektrody v EEG systému pod oznacenim Oz

Pti retrochiasmatické 1€ézi je zména okcipitalniho rozlozeni a tvaru viny VEP patrna
pii stimulaci obou o¢i z divodu kiiZeni vlaken z nazalni poloviny sitnice v chiasmatu
U nespolupracujicich osob je mozné provést vysetieni pomoci zdblesku (flash VEP) —
pouzivaji se bryle s LED elektrodami

Hodnoceni nalezi a klinicky vyznam

Prodlouzeni latenci VEP je projevem demyeliniza¢ni 1éze, snizeni amplitudy odpovida
axonalnimu typu postizeni

Abnormalni VEP se objevuji pii postizeni zrakové drahy od retiny aZz po okcipitalni
kortex

Nejcastéji se vyuziva k diagnostice demyeliniza¢ni onemocnéni a jinych postiZeni n.
opticus (komprese, ischemie)

E) Somatosenzorické evokované potencialy (SEP)

Vybavuji se transkutdnni elektrickou stimulaci periferni nervi (nej¢astéji n. tibialis, n.
medianus) a registruji se z klize v prib&hu odpovidajicim danému perifernimu nervu,
nervove pleteni ¢i miSnim kofeniim a v centralni ¢asti nad michou a kortexem

Podnét je taktilni (aferentace zadnimi provazci) a algicky (tr. spinothalamicus)
Spoluprace pacienta neni nutnd, jen je potieba, aby zrelaxoval kvili artefaktim
Hodnoceni nélezi a klinicky vyznam

Uplné chybéni odpovédi miize byt zpiisobeno $patnou registraci nebo postizenim
stimulovaného nervu (mono/polyneuropatie)

ProdlouZeni latence vSech odpovédi navodi porucha periferniho nervstva

ProdlouZeni latence centralni jen centralnich odpovédi znamena pii stimulaci HK
postizeni drahy v kréni miSe, mozkovém kmeni nebo v hemisférach, pfi stimulaci DK
jde o 1ézi mezi lumbalni michou a kortexem

S postizenim v centralnim seku se miizeme setkat u demyelinizacnich onemocneni, U
fokalnich lézi postihujicich CNS nebo u systémovych onemocnéni

F) Motorické evokované potencialy

Na rozdil od ptedchozich EP nestimulujeme periferni nervové struktury, ale
stimulujeme centrdlni motoricky kortex nebo michu a registrujeme je na periferii ze
svalu — testujeme kortikospinalni drahy

Stimulace se provadi magnetickym polem (impulzem) pomoci pfilozené stimulaéni
smycky na skalp do oblasti pfedpokladané projekce motorické kiiry a nad michu

v oblasti C7 pro HK, L4 pro DK

MEP se registruji nejcastéji z m. abductor pollicis brevis a m. abductor hallucis
Nejcasteji se hodnoti latence, eventuelné 1 amplitudy odpovédi pti spinalni a kortikalni
stimulaci

Dilezity centralni motoricky kondukéni ¢as ziskame odectenim latence spindlni (SL)
evokované odpovédi od latence ziskané kortikalni (KL)
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1. Hodnoceni nalezi a klinicky vyznam

Jedna se o bezpe¢nou metodu, jen u epileptikd a u pacientti s kKovy (svorky)
intrakranidlng, je tfeba byt opatrny

Absolutni kontraindikace: kardiostimulator, neurostimulator, kochlearni implantat
Prodlouzeni kortikalni latence nebo centralni kondukéniho ¢asu mizeme nalézt u
postizeni 1. motoneuronu, napt. u demyelinizacnich onemocnéni Nebo amyotrofické
lateralni sklerozy

Prodlouzeni spindlni latence svédc¢i pro postizeni 2. motoneuronu — U neuropatii,
radikulopatii nebo ALS

2. Parova a repetitivni TMS

Pérova stimulace — spoc¢iva v aplikaci dvou za sebou jdoucich stimula

Prvni predstavuje piipravny podnét na motorickou odpoved’, ktera prichazi po 2.
stimulu

Hodnoti se délka interstimula¢niho intervalu

Repetitivni stimulace — spociva v aplikaci série pravidelné se opakujicich
magnetickych pulzli o vysoké (40 Hz) nebo nizké frekvenci (1 Hz)

Stimuluje se selektivné urcita kortikalni area

Existuje vliv repetitivni magnetické stimulace na excitabilitu

G) Sluchové evokované potencialy (BAEP)

Jsou generovany sluchovym nervem a strukturami mozkového kmene
K vybaveni se pouziva jednoduchy sluchovy podnét, kratké ,, kliknuti

Aplikuje se pomoci sluchéatek do jednoho ucha opakovang, se frekvenci 10 Hz

Neni nutna spoluprace pacienta — vhodné pro deti

Normalni BAEP zahrnuji viny I-VII, které se objevuji béhem 10 ms po stimulu a jsou
registrovany mezi Cz elektrodou a usnim boltcem ipsilateralné

1. Hodnoceni nalezi a klinicky vyznam

Chybéni nékteré z vin vede k deformaci nasledujiciho useku BAEP a nasvéd¢uje
patologickému procesu ve vysi odpovidajici generatoru viny

Chybi-li celée BAEP, znamena to sluchovou poruchu nebo proces porusujici nerv

V mostomozeckovém kouté — proto by mélo zakrok predchazet vySetieni sluchu

U demyelinizacnich onemocnéni nebo jinych postizeni mozkového kmene je ptitomno
prodlouzeni latence intervalu [V-V

BAEP se vyuziva také pii stanoveni mozkové smrti — metoda nahrazuje angiografii
mozkovych tepen nebo scintigrafii

H) Kognitivni EP (ERP)

Odrazeji mozkové poznavaci (kognitivni) procesy, které se podileji na zpracovani
urcitych ne/ocekavanych podnétt ¢i udalosti, na néz se soustiedi pozornost
vySetiovaného subjektu
Zavislé na spolupraci pacienta
Napt. vySetfeni viny P300
o Prodlouzeni jeji latence odpovida selektivnimu kognitivnimu deficitu a jeji
vyznam spocivé zejména ve stanoveni nastupujici demence
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. Likvorologie

- VysSetteni mozkomisniho moku patii mezi stézejni pomocné vysetfovaci metody
v neurologii

- Kzdkladnim vysetienim patii stanoveni koncentrace celkové bilkoviny, albuminu,
glukozy, laktatu, chlorida, dale urceni permeability hematolikvorové bariéry (HLB),
vypocet koeficientu energetické bilance (KEB) a koeficientu tkanové destrukce (KTD)
a konecn¢ spektrofotometrie

- Krozsirenému zdakladnimu vysetreni fadime likvorovou cytologii, stanoveni hladin
imunoglobulini s vypoctem intratekalni syntézy i stanoveni koncentraci markert
zanétu (C3.,4 slozky komplementu, CRP, IL-1,6,10) a tkanové destrukce (proteinu
S100)

- Specialni likvorova vysetreni zahrnuji vysetieni intratekalni syntézy metodou
izoelektrické fokusace, vySetieni specifickych markerd — napf. tau-proteinu,
fosforylovaného tau-proteinu a beta-amyloidu (Alzheimerova nemoc), proteinu 14-3-3
(C-J choroba) a tieba stanoveni protilatek proti patologickym agens, a dalsi

A) Vzhled likvoru

- Zafyziologickych okolnosti je likvor Ciry, bezbarvy

- Pfi zvySeném mnozstvi proteind (= proteinorachie) dochazi k zékalu likvoru, u
bakterialnich zanétu je likvor vazky, xantochromni az nazelenaly dle agens

- Pfi krvéceni do likvorovych cest je likvor sangvinolentni, pii star§im krvaceni —
xantochromni (nebo taky pfti ikteru)

- Pivod krve v likvoru miizeme oziejmit tzv. zkouSkou tii zkumavek

o Pokud se jedna o arteficialni krev, pak se likvor béhem odbéru Ceti — prvni
zkumavka je sangvinolentni, dalsi obsahuji méné pfimési krve

B) Zakladni biochemické vySeti‘eni
- Stanovujeme proteinorachii, glykorachii, mnozstvi chloridi a laktatu
- Proteiny detekované v likvoru — ptevazné hematogenniho pivodu
o Jedna se o albumin a beta- a gama-globuliny
o Koncentrace bilkovin v likvoru zavisi téz na véku, u dospélych se primérné
pohybuje v rozmezi 0,15-0,45 g/l — 100-200x niz8i nez v séru
o Kdysi se pouzivaly zakalové reakce, dnes Pandyho zkouska
- Koncentrace gluk6zy — zavisi na glykémii v séru, tvoii jednu az dvé tietiny glykémie
o Normalni hodnoty: 2,45-4,2 mmol/l, vyssi hodnoty jsou u diabetikd, nizsi
hodnoty jsou typické pro bakteridlni neuroinfekce nebo malignity
- Koncentrace chloridi — standardné se neprovadi, mnozstvi koreluje s mnozstvim
Vv séru (124 mmol/l)
o SniZeni koncentrace u bazilarni meningitidy
- Koncentrace laktitu — pfimo imérna intenzit¢ anaerobniho metabolismu v likvorovém
kompartmentu
o Normalni hodnoty: 1,2-2,1 mmol/I|
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Koeficient energetické bilance (KEB) — pii nedostateéné produkci ATP (zanét v CNS)
se zvySuje produkce laktatu, KEB nas informuje o pomérech v likvorovém
kompartmentu

laktat

KEB =38 - 18 x -
glukéza

o Udéava primérny pocet molekul ATP vyprodukovanych za aktudlnich
energetickych poméri v likvoru z jedné molekuly glukozy
o Fyziologicky: 28-38
o Dulezité u bakterialnich infekci — hodnoty jsou velmi nizké az zaporné a
informuji nés o oxida¢nim vzplanuti neutrofilnich granulocyti a makrofagti u
purulentnich zanéti
Koeficient tkaiiové destrukce (KTD) — vyjadiuje podil tzv. destrukéni
laktatdehydrogenazy v likvoru
o Fyziologicky: do 10
KTD = 100 — 25 x ~oK&¢

2,1xLD

C) Stanoveni permeability hematolikvorové bariéry
Majoritnim mechanismem transportu je difuze proteinti ze séra do likvoru dle
koncentra¢niho gradientu (vétsi molekuly jdou pomaleji — IgM, mensi rychleji — 1gG,
albumin
Pomér koncentraci v séru a likvoru je konstantni (zvysi se v séru, zvysi se v likvoru)
Stanoveni HLB popisuje albuminovy kvocient (Qan), nebot’ veskery albumin pochazi
ze séra

o Je dan pomérem koncentrace albuminu v likvoru ku koncentraci albuminu

V séru

Permeabilita HLB je ovlivnéna napft. dilataci cévniho endotelu choroidalnich plexi
vlivem protizanétlivych cytokind, nebo vékem

D) Spektrofotometrie

Metoda, kterd umoznuje stanovit pfitomnost a stafi intermeningealniho krvaceni
VysSetienim likvoru na monochromatickém spektrofotometru miizeme prokazat
pfitomnost produkti metabolismu hemoglobinu

Spektrofotmetricka kiivka je fyziologicky rovna

Prvni a druhy den po krvaceni nachazime oxyhemoglobin s absorpénim maximem 417 nm a vedlej$imi maximy
540a 577 nm

V prubéhu 14 dni po krvaceni postupné prevazuje kiivka bilirubinu s absorpénimi maximy 430 a 460 nm

Poté pozorujeme kiivku methemoglobinu s absorpénim maximem 408 nm

E) Intratekalni syntéza

Zvyseni IgG v séru ne vzdy znamenaji zvySenou intratekalni syntézu — mohou se zde
dostat transdukci ze séra pii1 zvySené koncentraci v séru nebo v disledku zvySené
permeability HLB

U zéanétlivych a demyelinizacnich procest jsou zdrojem imunoglobulinti plazmocyty
vyzravajici z lymfocytl tvoficich perivaskuldrni infiltraty

Nedochazi zde (na rozdil od séra) ke zvySeni IgM pfii akutni fazi zdnétu,
imunoglobulinovy vzorec IgG/IgM/IgA zlstava po celou dobu onemocnéni konstantni
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Intratekalni syntézu lze prokdzat vypoctem nebo kvalitativné vySetfenim séra a likvoru
izoelektrickou fokusaci s naslednym stiibfenim, imunofixaci ¢i blottingem

Pro intratekdlni syntézu svéd¢i hodnoty indext IgG > 0,7, IgA > 1,2 a IgM > 2.4

IgG dominuje v ¢asné fazi infekéni meningitidy, u Guillan-Barrého syndromu,
roztrousené sklerozy

IgA pievazuje u neurotuberkul6zy, mozkového abscesu

IgM pievazuje u neuroborelidzy a non-hodgkinovském lymfomu

Vsechny Ig jsou zvySené u oportunnich infekci — CMV, toxoplazmoza

Oligoklonalni pasy (OCB)
Pro kvalitativni stanoveni intratekdlni syntézy — v séru a likvoru
Provadi se pomoci izoelektrické fokusace na agarovém gelu s naslednym
imunoblottingem a enzymovym barvenim
Za pozitivni nélez je povazovan nélez dvou a vice OCB — rozliSuje se celkem 5
zakladnich vzorctl oligoklonalnich IgG
o Typ 1 —normalni nalez, bez prikazu OCB
o Typ 2 —oligoklondlni IgG pésy pouze v likvoru (typické pro RS)
o Typ 3 - oligoklonalni IgG pasy v likvoru, a navic identické pasy v likvoru i
séru
o Typ 4 —identické oligoklonalni IgG pasy v séru i likvoru (SLE, systémova
onemocnéni pojiva)
o Typ 5— monoklonélni pasy v séru i likvoru (mnohocetny myelom)

MRZ (H) reakce
Polyspecificka intratekélni syntéza IgG protilatek proti virim spalnicek, zardének a
planych neStovic
Tuto reakci Ize detekovat v§eobecné u Al zanétlivych onemocnéni CNS, specificka je
pro RS, a to jiz ve stadiu CIS
Mnozstvi téchto protilatek se vyjadiuje protilatkovym indexem (Al), ktery je podilem
koncentrace specifické protilatky v likvoru a koncentrace této protilatky v séru
o Referenéni rozmezi pro Al se pohybuje v intervalu 0,7-1,3 — vétsi nez 1,4
znamena intratekalni syntézu protilatky (u Sjogrenova syndromu, SLE)

F) Cytologické vySeti‘eni

Pouziva se nativni necentrifugovany likvor

Vysetieni je nutno provést do tfi hodin od odebrani vzorku, tento nativni likvor totiz
podléha morfologickym a destruktivnim zméndm

Pocet elementi se stanovuje z nativniho likvoru ve Fuchs-Rosenthalové komiirce
Normalni poéet elementii je 3-4/mm?3

Pro odliseni typti bunéénych elementt v likvoru je nutno zhotovit cytologicky
preparat, kdy je tieba zvysit zachyt bun¢k metodou cytosedimentacni,
cytocentrifuga¢ni nebo metodou membranovych filtri

Poté se provadi zakladni barveni dle May-Griinwald nebo Giemsy-Romanovského

1. Bunééna skladba likvoru
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- Elementy lymfocytarni rady jsou v likvoru za fyziologickych okolnosti zastoupeny
nejpocetngji

o Jedna se ptedevsim o klidove formy — nahojaderné, malé a stfedni lymfocyty

- Vyjimecné se i v normalnim likvoru nachézeji formy aktivované

- Avsak pfitomnost vysoce aktivovanych forem — lymfoplazmocytii a plazmocyti 1ze
povazovat za patologickou, nebot’ funkci plazmocyti je produkce protilatek

- Velice ¢asto nachazime v likvoru buriky vystelky likvorovych cest — elementy
arachnotelové, ependymové, pialni a bunky choroidedlniho plexu

- Maligni bunky lze detekovat predev§im u hematologickych malignit, ale i metastaz do
CNS ¢i primarnich tumortt CNS, vSe v zavislosti na vzdalenosti na tumoru od
likvorovych cest

- Mikroorganismy — také je miizeme nalézt v likvoru

- VySsi pocet elementl oznacujeme jako pleocytozu (lymfocytarni, monocytarni,
granulocytarni, tumordzni; ptipadné smisend)

- Patologicka oligocytoza — stav, kdy normalni pocet elementli neznamen4 stav
fyziologicky

- Monocyty — jsou soucasti monocyto-makrofagovy systém, jehoz hlavnim tkolem je
fagocytoza, digesce a destrukce exogenniho ¢i endogenniho materidlu ve
fagolysozomech

- Dalsi elementy:

o Erytrofagy — fagocytované erytrocyty, u €erstvych intermeningealnich
krvéaceni po 4-6 hodinach

o Siderofagy —4.-5. den po krvaceni, fagocytovany hemosiderin, degradacni
produkt hemoglobinu

o Lymfofagy — fagocytované lymfocyty, u seréznich neuroinfekci

o Leukofagy — fagocytované granulocyty u purulentnich neuroinfekci

o Lipofagy — pénové bunky — fagocytované lipidové Castice, jedna se o projev
destrukce nervove tkdn¢ — u zavaznych neuroinfekci, traumat, ischemii

- Bunky tvaru pecetniho prstenu — typické pro roztrouSenou sklerézu
- Mezi elementy myeloidni fady patfi:

o Neutrofilni granulocyty — vice u purulentnich neuroinfekci, v mensim poctu
V pocateCnich stadiich ser6znich neuroinfekci (taky pti krvaceni do CNS)

o Fozinofilni granulocyty — velmi vzacny vyskyt, znamena chronicitu procesu,
vyskytuji se u alergickych, parazitarnich, Al ¢i mykotickych chorob (Cast&ji
jsou po neurochirurgickych vykonech)

o Bazofilni granulocyty — dostavaji se do likvoru piedevs§im z periferni krve a
jejich nélez je velmi vzacny (listerioza)

2. Diferencidlni diagnostika likvorovych nalezi
- U purulentni meningitidy vytéka likvor pfi lumbalni punkci pod zvysenym tlakem, je
zkaleny, v téZkych ptipadech koaguluje a vyvaii se az fibrinova sitka
o V cytologickém obraze nachazime vyraznou granulocytarni pleocytézou
S prevahou neutrofild, jejichz pocet miiZze dosahovat az n€kolika tisic
elementd/mm?3
- Pti virové (serdzni) neuroinfekci je likvor Ciry, bezbarvy a vytékd pod normalnim
tlakem
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o V cytologii pozorujeme pfitomnost mononuklearni pleocytozy, tedy zvyseného
poctu lymfocytli a monocyti, s prevahou aktivovanych elementti lymfocytarni
fady v po¢tu n&kolika desitek az stovek elementi/mm?3

o V Casném stadiu Ize najit nepocetné neutrofily, v pozdni fazi uklidovou reakci
monocytl — lymfofagy, lipofagy ¢i erytrofagy

Neuroborelioza — relativné casté spirochetové onemocnéni

o Likvor je ¢iry a bezbarvy

o Muze byt zvysena proteinorachie

o Pocet elementi miize byt normalni, nejéastéji viak kolem 35/mm?

o Zahy ptechazi do lymfocytarni pleocytozy, tvorba IgM, i IgG — detekce
ELISAou

Roztrousena skler6za — typicka je lymfocytarni oligocytdza ¢i pleocytodza s poctem
elementi maximalné kolem 35 bunék/mm? a p¥itomnost aktivovanych lymfocyti a
plazmocyta

Likvor je Ciry, bezbarvy, s normalni nebo lehce zvySenou proteinorachii
Permeabilita HLB je normalni, stejné jako glykorachii i koncentraci chloridii
Typicky je vyskyt intratekalni syntézy imunoglobulini

Pii IEF v likvoru nalezneme OCB vsech tiid, véetné volnych fetézcu kappa a
lambda, které se nevyskytuji v séru

o Specificka je MRZ reakce

Diferencialné je téeba odlisit neuromyelitis optica Devic, pro kterou je typické zvySeni
protilatek proti akvaporinu-4

Subarachnoideélni krvaceni — vyznacuje se sangvinolentnim likvorem, u starSich
krvaceni xantochromnim

o O O O

3. Spektrofotometrie

Prvni aZ sedmy den s maximem ve druhém a tfetim dnu prokazujeme kiivku
oxyhemoglobinu

Desaty az 2 tydny pozorujeme bilirubin

Po 14 dnech nachazime methemoglobin

V cytologickém obraze ihned po krvaceni vidime zaplavu erytrocytl s pfitomnosti
vSech elementi periferni krve

Po ¢tyfech az Sesti hodinach dochézi k aktivaci monocytt a fagocytdze erytrocyti
(vznik erytrofagi)

Po dvou az tfech dnech se kolem erytrocyt vytvari svétlé halod a dochézi k jejich
digesci — takze na jejich misté vidime po 2 tydnech jen prazdné vakuoly
Hemoglobin je ve vakuolach degradovan na hemosiderin, ktery 1ze od ¢tvrtého az
patého dne po krvaceni detekovat specifickym barvenim na pfitomnost trojmocného
Zeleza
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7. Myoskeletalni vySetieni v neurologii

A) Funk¢ni pohybové poruchy

Terapeutickym cilem myoskeletalni mediciny jsou funkéni pohybové poruchy
Pohybovy aparat, podobné jako dalsi biologické systémy, neni statickou strukturou
— je v trvalé snaze o homeostazu — dynamickou rovnovahu mezi pohybovou zatézi
a funkénim pohybovym potencidlem jedince
Existuji 2 formy funkéniho pfetizeni
Jednordzova pohybové zatéz — presahuje momentalni funkéni pohybovy potencial
jedince

o Jde ptedevsim o silové ¢i rychlostni vykonové pietizeni v horizontu

nékolika minut az hodin jednoho dne

Dlouhodobé opakované pohyby — vznika v horizontu nékolika tydnti ¢i mésicu,
tyto pohyby vsak zdaleka nedosahuji funkéniho maxima jedince

o Vzdy souvisi s pohybovou dyskoordinaci, nej¢astéji z unavy

o Typicky se jedna o dlouhodobé provadéné stereotypni pohyby
Vysledkem je v obou ptipadech akutni ochranna reakce, ktera se manifestuje
bolesti i ostatnimi zndmkami zanétlivé reakce indisponované tkan¢ a zmeénou
reaktivity v celém organismu
Bolest byva v klinickém obraze naprosto dominujici, ma jednozna¢né ochranny
charakter a brani dalSimu poskozovani a zaté¢zovani postizené oblasti
V palpacni diagnostice dominuji zmény prokrveni, pfedev§im zvySena
vaskularizace a otok
Palpacné miizeme rozpoznat myoskeletalni poruchu jako lokalni manifestaci
adaptivnich, asto spiSe maladaptivnich zmén napéti ptimo v inkriminovaném
kosternim svalu anebo ve srovnani rozdili napéti v anatomickych, ale zejména
funk¢nich agonistech a antagonistech
Vizudlné jde pak vesmés o zmény postury — zména posturalni motoriky (stabilita),
zmény posturalni reaktivity (koordinace)
Dilezity je ¢asovy horizont — pro bolesti z akutnich pficin je nejvyznamnéjsi

vvvvv

dal$imu poskozovani a zlepsuje podminky reparace
o Vhodné je omezit pohybové aktivity, omezit pohyblivost v segmentu
pomoci ortéz a samoziejmé analgetickd farmakoterapie
o Pacient se vSak nesmi ,,nepohybovat* del$i dobu, nez je nutné, jinak dojde
opet k prevaze nezadoucich ucinku nepohyblivosti
U pacientt, kteti se nepohybovali pfili§ dlouho, hraje zdsadni roli bolest, pfesnéji
jeji individuélni zpracovani
o Nastava faktickd maladaptace — dochdzi ke zménam typickym pro
imobilitu, hlavné v pohybovém, ale i v centralnim nervovém systému
o V kosterni svalovin€ pozorujeme jednak zmény viskoelasticity (zkraceni a
ztuhlost) a soucasné tonusovou dysbalanci (fluktuaci aktivniho svalového
napéti)
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o Nastéava také snizeni prahu tolerance pro dalsi ,,vyvoléavajici pretizeni, at’
jiz jednorazové nebo dlouhodobé ¢i stereotypné

B) Myoskeletalni moZnosti vvhodnoceni funkénich poruch pohybu

Bolest je obvykle dominujicim pfiznakem poruch motoriky, ale miize mit riznou
miru i charakter vyjadieni — téméf vzdy je nociceptivniho charakteru
V klinické medicin€ se nejcastéji pro sledovani bolesti pouzivaji dotaznikova
hodnoceni bolesti
Dalsim zpiisobem je palpacni vyhodnoceni a nasledna cilend Giprava reflexnich
zmen, jako disledkl nocicepce

o Palpace je hlavnim nastrojem a klinicky nejvyznamnéjsi technikou

manualni mediciny

C) Palpace v myoskeletalni mediciné

Palpace je jedinou metodou, jak oziejmit reflexni zmény v myofascialnich tkénich
Soucasné s tim umoznuje mnohem piesnéji vysettit rozsahy pasivni pohyblivosti
v kloubech
V neposledni fad¢ dovoluje cilené provadét manipulaéni terapii — ktera vyzaduje
skute¢né zkuseného 1ékare
Zamgéfteni pii palpaci:
o Mechanické ¢i obecné fyzikalni vlastnosti palpované tkané
o Snazime se rozpoznat jeji jemnou strukturu, ¢asto mluvime o textute,
podobné jako pfi palpaci latek (len ¢i hedvabi)
o Dtlezité je soustiedéni na odpor ¢i napéti anebo také stlacitelnost tkdn¢, na
jeji teplotu a vlhkost, ale sumarné zejména na protazitelnost a pohyblivost
,listovani — prozkoumavani jednotlivych palpovanych vrstev, hodnotime
pfedevsim poddajnost tkani
Béhem vySetfeni se rovnéz zamétujeme na reakce pacienta na ur€ité palpacni
podnéty

vvvvvv

reaktivitu tkané, kterou je hlavné jeji poddajnost, pohyblivost ¢i posunlivost
Pro detailni palpaci reflexnich bodl se pouzivaji bfiska prstt — nejcitlivéjsi distalni
¢lanky prsti maji palec, ukazovak, ptipadné i prostrednik

1. Palpace predpéti, koncepce bariér

Koncept bariér je mysSlenkovy konstrukt, ktery se vyuziva ve vlastni klinické praxi
Zasadni roli v tomto konceptu hraje piedpéti — coz je palpacni ,,vjem prvniho
odporu‘

Prvnim krokem jakékoliv palpace je tedy dosahnout ptedpéti — zde byva nejvetsi
technicka svizel (CAVE! Nemasirovat)

Druhym krokem, po dosazeni ptedpéti je tzv. zapruzeni — velmi rychle navysime
silu v planovaném smeéru a poté pozvolna toto navyseni sily stejné pomalou
rychlosti redukujeme zpét k hranici pfedpéti — toto zapruzeni zkuSeny Iékat
provede nékolikrat

Ve tfetim vyhodnocovacim® kroku mohou nastat 2 situace:
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1) Fyziologicka — tkan na toto opakované zapruzeni reaguje, adaptuje se

o Protoze tkan reaguje, je schopna se adaptovat na zevni usili (terapeuta)
2) Nefyziologicka situace — tkan na zapruzeni nereaguje

o Takovyto charakter nazyvame patologickou bariérou

o Je relevantni reflexni zméné

o Patologicka bariéra zmensuje rozsah pasivni a samoziejme i aktivni

pohyblivosti, v ¢ase bariéra narista

Teoreticky existuje i tieti bariéra — anatomicka, jde o situaci, kdy 1ékar nejenze
nepoznd predpéti, ani neprovede zapruzeni, ale silové pfekonava ,,vSe, co mu stoji
Vv cesté* az do bolestivého omezeni

2. Souhrnné k palpaci v manipulad¢ni terapii
Zakladem je:
o Poznat, kdy bariéra zacind, palpacné poznat predpéti
o Zapruzenim urcit, zda predpéti je za¢atkem fyziologicke, ¢i patologické
bariéry
o A v ptipad¢ ,,tvrdé“ nepoddavajici se patologické bariéry provést
manipulacni terapii
Po n¢kolika desitek sekundach, ke tzv. fenoménu tani — mékké tkang, ale i mekké
kloubni mobilizace
Muze se ozvat i fenomén lupnuti, ktery je obvykly u narazové manipulace
Poté 1¢kar musi vySettit pruzeni znovu, aby poznal, zda se tkan adaptovala —
bariéra se normalizovala (pacienti hlasi pocit ulevy)

3. Nejdulezitéjsi palpacni techniky podle tkani
Manipulace ktize

Napfted se vysetii kozni reflexni zmény (HAZ)

Palpujeme paravertebralné v oblasti hrudniku — pouzivame techniku tfeni ¢i
techniku kozni fasy, kdy bfiska distalnich falang tdhneme kraniokaudalné kolem
patete

Bude-li potieba terapeutické techniky, obvykle pouzivame 2 prsty, kterymi
reflexni zménu na kazi protahujeme

V piredpéti zapruzime, v abnormnim piipadé je bariéra ,,tvrda“ a neragujici

Manipulace mékkych/myofascidlnich tkani

Zde je nutné zminit termin pohybovy segment — viechny ,,po sob€ se pohybujici
tkané* — vSechny synovialni klouby

Nepravée klouby — veskera spojeni ¢i kontakty myofascidlnich tkani, které mohou
vici sobé zaujimat a navzajem ménit svoji pozici v disledku aktivity svald,
hmotnosti a jinych faktorl (napt. skapulotorakalni spojeni se svymi burzami)

Manudlni terapie kosternich svalii

Vzdy se palpuji dvé kvality — zmény napéti a zmény protazlivosti svalu ¢i jeho
posunlivosti vici okoli

Zmény napéti vypovidaji zménu o kontraktilnich bilkovinach
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- Zmeény protazlivosti a posunlivosti pak o viskoelasticit¢ vaziva kosterniho svalu,
tedy o nekontraktilnich proteinech

- Zakladni formou abnormni ¢i nefyziologické reflexni reakce svalu je hypertonie

- Palpaci zaciname hledanim konkrétniho svalu, palpujeme vzdy kolmo na prib¢h
svalovych vlaken

- Reflexni zména svalového napéti souvisejici s nociceptivni aferentaci se
manifestuje jednak bolestivosti, tak soucasné i kontrakci celého svalu

Manipulace kloubnich reflexnich zmén
- Pfi manipulaci kloubu uvazujeme vzdy pouze o synovialnim kloubu
- Odlisujeme funkcni pohyby (flexe, rotace...), které v myoskeletalni mediciné
vysetfujeme pasivné
- Podminkou optimalniho funkéniho pohybu v synovidlnim kloubu je dalsi typ
pohybu v kloubu, ktery oznac¢ujeme jako kloubni vuli — typ pohybu v kloubu, ktery
nemocny nedokéze provést volné
o Obnova kloubni viile je v podstaté kloubni manipulace
- Existuji 2 typy obnovy pohyblivosti v kloubu: mobilizace a ndrazovd manipulace
(tato 2. zminénd vyzaduje mimotadné zkuSenosti 1¢kate, Casto dochézi spise ke
Skod¢€ na zdravi)
- Mobilizace jako terapie navazuje na vysetieni kloubni hry a detekci kloubni
blokady, provadi se vicero zpisoby:
o Prostou mobilizaci — rytmické, ,,pérujici ¢i ,,pruzici® pohyby, nejlépe
pouze ve sméru omezené kloubni hry, v tomto piipadé vzdy v kombinaci
S trakci
o Narazovou manipulaci — musi se provést velmi pfesné, aZ vV precizné
nastavené pozici, a to jak celkové pozici nemocného, tak pozici vlastniho
,»zablokovaného* segmentu
= Zde hledame nejvice volny smér pro planované oddaleni (trakci)
kloubnich plosek
= Pfi popisu zdejSi mechaniky mluvime o ,,vysokeé rychlosti®, ale
,,velmi malé sile*
=  Manipulujeme vzdy jen jediny kloub
- Zasady pro kloubni manipulace:
o Pozice nemocného musi umoznit (i pres akutni bolest) jeho maximalné
moznou relaxaci; v konkrétnich technikach to mlze byt vleze na zadech,
Castéji vleZe na boku, v torzi trupu anebo také v sedé (ve stoje ne e)
o Dilezita je fixace manipulovaného kloubu — plati, Ze pohybujeme pouze
jednou casti pohybového segmentu
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8. VySetieni poruch vysSich korovych funkei

- Zakladnim ptfedpokladem pii vySetieni je empatie vuci pacientovym pocitim — je
tteba akceptovat pacientovu ¢astecnou nebo uplnou izolaci od okoli

- Pfi poruse feci se hodnoti: porozuméni slySené fe¢i, pojmenovani predmeétti a osob na
obrazku, pojmenovani realnych predmétl i osob na obrazku, ¢teni slov, psani

- Kvalitativné orientované testy afazie hodnoti zpisob a kvalitu daného tkolu, a
vysetiujici tak mtize jit do vétsi hloubky a podstaty deficitu

o Zde se hodnoti zplisob a kvalita feSeni dané tlohy, dilezitym aspektem je vSak
nejen schopnost ¢i neschopnost feseni, ale 1 kvalita vysledné odpovédi
- Nejnovégj$im testem je ,,kvalitativni test vySetieni kortikdlnich funkei a orofacialni

dynamikyt
o Test zohlediuje nejen lingvisticky deficit, ale také miru deficitu kognitivni
funkce

o Obsahuje 15 subtesti, napft.: spontdnni mluva, test verbalni fluence, orientace
Casem, mistem, osobou, grafie, kresba a dalsi

o Pokud ma pacient obtize s expresi, doporucuje se nejdiive vysettit kresbu,
grafii i clock test — zjistujeme troven rozumeéni a pochopeni dané instrukce

A) Agrafie

- Psani — komplexni nau¢ena motorické schopnost, kterd vyzaduje ptevedeni symbol
mluvené feci na symboly fec¢i psané

- Zapisované symboly pravdépodobné pochazeji ze zadnich fe¢ovych oblasti

-V parietalnim laloku dochézi k ptevodu do vizualnich symboli

- Tato informace se nasledné zasila k motorickému zpracovani do frontalniho laloku

- A konec¢né agrafie — ztrata nebo porucha schopnosti psat, a to i pfes zachovanou
motorickou funkci ruky

- Afazie a s ni spojend agrafie nejcastéji vznika pfi 1€zi dominantni hemisféry, a proto
ma vysoké procento nemocnych poruchu hybnosti dominantni ruky

- Agrafie totalni je Uplna ztrata schopnosti psat

- Agrafie disociovana znadi zanik jen nékterych vykonl psané feci, jiné zlstavaji
neporusené

- Izolovana porucha opisovani vznika u optické agnozie

- Agrafie amnestickd je porucha nebo ztrata vybavovani pismen, slov

- Nezavisla na mluveném projevu je graficka perseverace — neustalé opakovani,
ulpivani u téhoz grafického znaku

- Agrafie konstrukcni je neschopnost napsat, nakreslit nebo obkreslit obrazec

B) VySeti‘eni grafie

1. Spontanni psani: osobni tidaje, mechanickeé fady, kratk4 sdéleni

2. Psani na diktat: psani jednotlivych pismen ¢i slov; psani jednoduché véty na diktat;
psani delsi véty

3. Opisovani dle piedlohy — slovo, popt. véta
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Vsimame si reakci pacienta na mluvené slovo, jakym zplisobem plni nase instrukce,
jak uchopi tuzku

C) VySetieni kresby

1. Spontanni kresba — ,,namalujte sdm néco podle vlastni predstavy*

2. Kresba na piikaz — ,,nakreslete strom

3. Obkreslovani — ,,obkreslete dam*

Analyzujeme proporcionalitu kresby, umisténi v prostoru, celistvosti obrazku,
dodrzovani instrukci atd.

D) Rozuméni mluvené reci

Pti vySettfeni hodnotime reakci pacienta na mluveny podnét
1. Na mluveny ptikaz ukdzat jmenovany obrazek

2. Podat jmenovany predmét

vvvvvv

vvvvvv

E) Spontanni mluva
Sledujeme fluenci (plynulost) spontanniho projevu, schopnost vétného vyjadieni,
adekvatni vypoveéd’ vzhledem k realné situaci

o 24

sledujeme typ a Cetnost parafazii
Nonfluentni afazie — stav feci, kdy dojde k poklesu produkce na 50 slov/min a méné
(obvykle 120 slov/min)
Fluentni af4zie — je dana zvySenou nebo normalni produkei slov (200/min)
o Je charakterizovéana tzv. ptekotnym tokem feci (logoreou)

F) Gerstmanniiv syndrom

Klasicky GS ma 4 prvky:

1. Agndzie prstii ruky

Nemocny se ma na ptikaz dotknout jmenovaného prstu na levé nebo pravé ruce
vySetiujiciho

2. Porucha rozeznévani pravé a levé strany téla

Nemocny ma ukazat (dotknout se) jmenované ¢asti téla na pravé nebo levé strané téla,
pfi¢emz se stiida prava a leva ruka

3. Agrafie disociovana

Byva poruseno pismo spontdnni na diktat, je vSak zachovald schopnost opisu, tzv.
echografie

4. Porucha kalkulie

Jedna se o ztratu nebo poruchu schopnosti provadét poc€etni vykony

Nedavame priklady na malou nasobilku, ddvame: 15-7; 8+6; 72x3; 333:3 apod.
GS byva ptiznakem 1€zi parietalni i frontotemporalni lokality
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G) Alexie

Porucha nebo ztrata schopnosti ¢ist nebo rozumét psané feci

Proces lexie (¢teni) zacind zrakovym vjemem, pokracuje analyzou grafému a
prevodem této analyzy do ptislusné fonetické struktury, az k pochopeni smyslu psané
feci

Pti leh¢ich poruchach ma pacient za kol prevypravét text, pripadné se doptavame
Pti 1ézich okcipitalnich oblasti vznikaji poruchy lexie na zéklad¢ poruchy zpracovani
vizualni percepce

U lézi parietalnich vazne pochopeni ptecteného, ale mize dojit i k vyvolani poruchy
lexikalni exprese

H) Agnozie
Ztrata nebo porucha rozpoznavani znamych predméta, lidi (= objektivni realita) pfi
neporuseném analyzatoru (opticky, akusticky, taktilni, gustatorni)
1. Agnozie opticka
Jedna se o ztratu nebo poruchu schopnosti identifikovat predméty, obliceje, barvy a
déje vnimané zrakem pii zachovaném optickém vnimani
2. Agnézie piedméti, objekti
Nemocny nepozné predméty vnimané jen zrakem
Je schopen identifikace hmatem a sluchem
Pfi vySetfeni ma pacient za kol pojmenovat ukazané predméty, mél by na slovni
ptikaz ukazat ze souboru pfedmétii na jmenovany predmét, totéz na pisemny piikaz
3. Agnozie barev
Jedna se o ztratu ¢i poruchu poznavani nebo pojmenovani barev
Vysetfovany ma na slovni ptikaz ukazat barvu ze souboru
4. Prosopagnozie
Jde o ztratu schopnosti poznavat oblic¢eje ¢lentli rodiny ¢i znamych osob, neschopnost
poznat barvu o¢i, vlast, tvar Ust atd.
Vyskytuje se vzacné, Casto v akutni fazi a postupné se upravuje
Muze signalizovat za¢atek CMP, kdy nemocny piestane poznavat své rodinné
ptisluSniky
5. Porucha topografické paméti
Ztrata schopnosti orientace ve znamém prostiedi nebo také naruSeni geografickych
znalosti
Pti zaCinajici CMP jde takto postiZzeny ¢lovék znamou ulici, kterou vSak nepoznava
6. Agnozie akusticka, auditivni
Prvné zminéna agnoézie je porucha poznavani slozitych akustickych vjemi pti alespon
castecné zachovaném akustickém vnimani
Pti vySetfeni mé nemocny rozeznat druhy zvuki, mél by je vSak slySet
Pti amuzii vazne poznavani a zapamatovani hudebnich celkll

o Nemocny neni schopen zpivat ani zopakovat piedtim zazpivanou piseii
7. Apraxie
Ztrata nebo porucha schopnosti provadét nacvi¢ené pohybové vykony nebo
napodobovat pohyby pfedvedené druhou osobou

130



Konstrukéni apraxie — projevuje se poruchou nebo ztratou schopnosti vytvofit podle
vidéného vzoru nebo zpaméti na slovni piikaz obrazec
o Pfi vySetteni pozadujeme obkresleni obrazku, kreslit na piikaz nebo sestavit
obrazec ze Spejli
Motorickd apraxie — projevuje se ztratou nebo poruchou dovednosti ziskanou zivotnim
nacvikem
o Jiz jednoduché pohyby, které nemocny dokonale a ptesné ovladal, ztraceji
plynulost, dokonalost
o Ztrata kinetickych engramii navozuje situaci, jako by postizeny dany pohyb
nikdy nerealizoval — zanika jemnost a jistota provedeni
Ideomotorickd apraxie — projevuje se porusenim casové a prostorové evokace
kinetickych engramti, pfestoze je vytvaren spravny ideativni plan pohybu
o Planovany pohyb je zkreslen, realizuji se zcela jiné vykony, dochdzi k zameénée
pohybii (parapraxie)
Pfitom jsou tyto chybné vykony provedeny obratné
Nejvice jsou postizeny pohybové vykony vyzadujici vétsi pozornost a kontrolu
Zachovany jsou volni pohyby automatizované ¢astym opakovanim
Pti vySetteni poZadujeme napft. vyplaznout jazyk, c¢esani, hazeni s mickem
o Pacient si mimovoln¢€ prohrdbne vlasy, pfi takovém ptikazu to nesvede
Ideativni apraxie — poruchy tvorby vhodného ideativniho planu pohybu, je to
zpusobeno chybnym zpracovanim ptitomnych smyslovych vjemi a chybnou evokaci
pamétnich engramt
o Hlavnim znakem je neschopnost pohyb viibec vykonat
o Pfi vySetfovani grafie Casto pacient bere tuzku a misto psani ji dava do ust

o O O O

I) Neglect syndrom
Znaci neuvédomovani, opomijeni celé poloviny zorného pole nebo prostoru okolo
Pacient mé obtize se Ctenim textu, pozndvanim hodin, identifikaci ptedmétu v té
poloviné prostoru, ktery neni akceptovan — u levostranného neglectu vlevo
Objevuje se v prubéhu akutniho CMP, u mozkovych expanzi a traumat s 1ézi
V parietalni lokalit¢ nedominantni hemisféry
Pti vySetfeni této poruchy ma pacient za ukol podat piedméty, které jsou rozlozeny
pfed nim na stole

o Pfi klasickém neglectu pacient opomiji predméty vlevo

o Dale ma za kol obkreslit obrazec, opsat viceslabicné slovo, v prostoru jit

k nabytku v levé poloviné mistnosti
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9. VySetreni stoje a chiize

- Nedilnou soucasti systematického neurologického vysetieni je vySetieni stoje a chiize
- Z peclivého prozkoumani stoje a chlize mizeme mnohdy urcit syndromologickou
diagnozu, a to dokonce presnéji nez z detailniho systematického vySetteni

A) VySetieni stoje

- ZacCiname aspekci a nasledné realizujeme soubor nize uvedenych zkousek a testa

- Vizualnim hodnocenim posuzujeme drzeni téla, pficemz si v§imame piedevsim
stability stoje a jeho ovlivnéni Sitkou baze

- Sledujeme, zda pacient nepotiebuje oporu, nekymaci se, a sledujeme také vliv
vytazeni zrakové kontroly na stabilitu stoje

- Pfi poruse stability miizeme pozorovat titubace — kolisani, u kterého je dilezity smér a
zavislost na pozici hlavy

- Typy postur:
1. Stoj | — standardni, chodidla asi na Sifku ramen
2. Stoj Il — se $pickami i patami u sebe
3. Stoj Il —se $pickami a patami u sebe se zavienyma o¢ima
4. Stoj IV — stoj o zGzené bazi s chodidly vzajemné pred sebou

1) Rombergova zkouska

- Ptedstavuje ji stoj III

-V ptipadé titubaci nebo padii hodnotime jejich smér a zavislost na postaveni hlavy

- Rombergovu zkousku lze doplnit testem stoje na jedné noze — mtiZe odhalit 1
jednostranné poruchy hlubokého ¢iti, pfi¢emz by mél pacient setrvat na jedné noze
3-4s

- U mozeckovych poruch nejsou titubace zavienim o¢i vyrazné ovlivnéné a nezavisi na
poloze hlavy

- U perifernich vestibularnich syndromti dochazi k tahu a k padtim na stranu slabsiho
vestibularniho aparatu

2) Hautantiyv test

- Pomaha pfi urceni asymetrie strany pievahy funkce vestibularniho aparatu

- Pfi testu pacient zamé&fi ukazovaky pfedpazenych hornich koncetin na ukazovaky
vySetiujiciho a pak ma pti zavienych ocich obé€ koncetiny vzpazit a opét predpazit do
pivodni polohy

3) Pull test

- Pfi tomto testu pacienta rychle potdhneme za ramena smérem dozadu

- Nasledné se kvantifikuje schopnost adaptace na naruseni rovnovahy korigujicim
pohybem trupu

-V pfipadé, Ze pacient udéla vice jak dva kroky dozadu, poukazuje tento test na
abnormalni posturalni odpovéd’
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4) P &R test

,push and release* test predstavuje modifikaci pull testu

Hodnoti se pfi ném posturdlni odpovéd’ na nahlé uvolnéni rukou vysetiujiciho
oprenych o zéda vysetfovaného pacienta

5) Stoj na jedné noze

Testuje statickou rovnovahu a schopnost se pfemistit z vétsi oporné baze na mensi,
jelikoz se tento stoj vyskytuje ve §vihové fazi kroku

Podle nékterych praci primérny stoj na jedné noze nizsi, nez deset sekund, znaci pro
pacienty s Parkinsonovou nemoci vysoké riziko pada

6) Priklady neurologické pric¢iny poruch stoje
Centralni obrny — typicky je stoj s flexi a addukci horni koncetiny k trupu a extenzi
dolni koncetiny v kolennim kloubu s plantarni flexi v hlezennim kloubu

o Pfitomné u centralnich hemiparéz, nazyvame je Wernicke-Mannovym drzenim
Parkinsonova nemoc, parkinsonské syndromy — je ptitomno semiflekéni drzeni
hornich a dolnich kongetin s ptedklonem trupu i hlavy
Periferni obrny — pii postizeni n. femoralis neni pacient schopen stoje na postizené
konceting
Vertebrogenni algické syndromy — charakteristické antalgickym drzenim
Polyneuropatie — zejména u diabetu, pozorujeme poruchy propriocepce
Svalové onemocnéni — zejména u svalové dystrofie, je pfitomna bederni hyperlordoza
a kompenzaéni kyfoza v cervikotorakdlni oblasti

B) VySetieni chiize

Pti vySetieni chlize aspekei sledujeme bazi, jiz pacient k chiizi uziva, smér, symetrii a
délku a délku krok, drZeni téla a souhyby hornich koncetin

Pacient se slabosti v oblasti bederniho kloubu maji problémy se postavit ze sedu a
potiebuji ruce k tomu, aby se dokézali zvednout

Pfi soucasné slabosti extenzori zad pacient vstane ze zidle a zlistava v pozici s flexi
trupu nad urovni bedernich kloubti

Gowersovo znameni — lokomoce pacienta, ktery se pohybuje nahoru po schodech nebo
vystupuje na zidli s tla¢enim rukou do kolen nebo stehen, poukéaze na slabost

Vv bedernich kloubech

Pti neuromuskularnich onemocnéni miiZe byt svaly atrofické, nebo zvétSené pro
skute¢nou hypertrofii nebo pseudohypertrofii

Aspekci dale patrame po fascikulacich, které jsou dobte viditelné u Stihlych osob,
nalézame je nejen na koncetinach, ale tieba i na jazyku

Konfigurace pfedni hrany tibie s obrazem tzv. ostii noze poukazuje na atrofii pfednich
tibialnich svalli inervovanych pomoci n. peroneus

Palpace svalu ur¢i, jestli je sval normalni konzistence, nebo je pruzny, az jakoby
gumovy — u pseudohypertrofickych lytek u pacientit s Duchennovou svalovou dystrofii
V nékterych ptipadech myozitidy je mozné palpovat svalové uzly

Podkozni kalcifikace je mozZné palpovat pii infantilnich forméach dermatomyozitid

133



Skeletalni abnormality jsou Casto asociovany s hereditarnimi generativnimi
neuromuskuldrnimi onemocnénimi a zahrnuji lumbalni lord6ézu, kyfoskolidzu, pes
cavus a pectum excavatum

Pacient se vysetiuje pfi klasické chlizi, nasledné pii chiizi se zavienyma o¢ima, pak pfi
chtizi pozpatku, kolem objektl, na patach i na Spickach a méla by byt vySetiena i
tandemova chtize

Chtize I — standardni, baze na $ifku ramen

Chtize II — pii zavienych ocich

Chtize III — pti zuZené bazi, jako po lané, nebo také chlize po ¢tyfech

1) Unterbergeriv test

Pti realizaci testu pacient pochoduje tiicet sekund na misté se zavienyma o¢ima a
pfedpazenymi koncetinami s vysokym zvedanim kolen

Hodnotime rotaci trupu a posun z mista

Po padesati krocich na misté 1ze ocekavat zpravidla otoeni maximalné€ o 45° a Castéji
doleva

Pacient s vestibularni ataxii se staci na stranu slabsiho rovnovazného tstroji

2) Test hvézdicové chiize
Pacient se zavienyma o¢ima chodi dva korky vpied a dva kroky vzad
Pti postizeni labyrintu se postupné ota¢i na stranu postizeni

3) Test slepecké chiize

Pacienta, ktery ma zaviené oci, pozadame, aby nasel stanovisté — aby k nam se
zavienyma oc¢ima pfiSel

Pti jednostranném vypadku labyrintu se pacient uchyluje na postizenou stranu

4) ,,Get-up and Go*“ test

Hodnoti se mobilita a také se sleduje chiize pfedevs§im u pacientii

S extrapyramidovymi syndromy

V prvni pozici pacient sedi pohodIné na Zidlicce, na slovo start se postavi, piejde
doptedu pohodlnou chtizi ke znacce, otoci se a vrati se k zidlice, na kterou si sedne
Test umoziuje posoudit vzptimovaci synergii, chizi, vyskyt freezingu

Freezing je epizodicka porucha chiize — neschopnost produkce efektivnich kroki
Pacienti s freezingem maji pocit, jako by byli ptilepeni k podlaze

5) Typy poruch chiize
Stepaz anebo kohouti chiize — stepaz je zpiisobena slabosti peronealniho nebo
pfedniho svalu holenniho
o charakterizuje ji typicky zvuk pii dopadu chodidla na podlozku, dale
Vv kolennim a kyc¢elnim kloubu jsou nadmérné zvednuté koncetiny,
charakteristickd flexe kolena a kycle
o Zvuk popisovany jako ,,plesknuti“ vznikd v okamziku, kdy zvednuty predni
konec chodidla narazi na podlozku a danym mechanismem se také zamezi
moznému podvrtnuti kotniku
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o Tento typ chiize sledujeme u pacientti se slabosti kotniku s poklesnutim nohy,
jakeé je ptitomné u distalnich perifernich neuropatii dolnich koncetin a u 1ézi
postihujici kofeny L4-L5

Kolébava chtuze — vznika nésledkem slabosti svalt kycelniho kloubu se zvyraznénim
obtizi pii chiizi do kopce a po schodech

o Nedostate¢na fixace kycel slabymi glutealnimi svaly pti vykroceni zptisobuje
pokles protilehlé strany panve (7rendelenburgiiv priznak) s kompenzanim
laterdlnim pohybem péanve, ktery ma za nasledek tzv. Duchennovo kulhani

o Tento typ chiize se vyskytuje u vSech typli myopatii, které postihuji svaly
kycelniho kloubu a u pacientl s dystrofickymi myopatiemi (Duchenova ¢i
Beckerova), pii spinalni atrofii

Hemipareticka chize — je typicka tzv. Wernicke-Mannovym drzenim se semiflexi a
pronaci horni koncetiny s extenzi dolni koncetiny a s vardzni polohou v kloubu
hlezennim s cirkumdukei postizené koncetiny

o Vyznaluje se zhorSenou stabilitou s naklonénim trupu do strany

o Po CMP, détska mozkova obrna

Spasticka chiize — pro tento typ chiize je typicka cirkumdukce (Wernicke-mannovo
drzeni), pacient dostava dolni koncetinu doptedu po ptlkruhovité draze

o Vyznacuje se poruchou plynulosti a topornosti

o Paraspastickad chiize — vznika pii oboustranném centralnim postizeni

= Vyskytuje se u roztrouSené skler6zy mozkomi$ni, po misnich
poranénich a u paraspastické formy détské mozkové obrny
Ataktickd chiize — vyznacuji se nejistotou a kolisdnim
o Chize pfi senzorické ataxii — 1éze zadnich provazcti miSnich, zadnich kotfenti
¢i perifernich nervii
= Je asociovana se ztratou citlivosti v rizné distribuci dle lokalizace 1éze
= Pfi klinickém vySetfeni mizeme prokazat na DKK poruchu
propriocepce, poruchu vibraéniho ¢€iti a pozitivni Romberguiv ptiznak
= Pacient potiebuje zrak k udrzeni téchto prostorovych vztaht, ve tmé se
chiize zna¢né zhorsi
= U pacientti s tabes dorsalis, pii Friedreichovée ataxii
o Cerebelarni atakticka chtize — zptisobena cerebelarnimi lézemi, at’ uz fokalnimi
(1éze pti RS) nebo rliznymi difiaznimi 1ézemi
= Pacienti s trupovou ataxii, pfi neoplaziich v oblasti s vermis cerebelli
maji nestabilni chiizi o Siroké bazi s kratkymi pravidelnymi kroky
= U téchto pacientl jsou pohyby koncetin v§eobecné dobie koordinované
a fe¢ bez vyraznéjsiho postizeni
= Pancerebelarni onemocnéni (RS) zptisobuje nestabilni chlizi
s nepravidelnymi kratkymi nebo dlouhymi kroky, kolisani trupu,
tézkou poruchou koordinace koncetin a Casto se setielou feci
Vestibuldrni porucha chtize — objevuje se pii akutni jednostranné 1ézi vestibularniho
aparatu a vyznacuje se vzorcem chiize s deviaci na stranu poskozeného labyrintu

o Dale pozorujeme horizontalné¢ rotani nystagmus, nauzeu a pozitivni testy
Rombergliv, Hautantliv a Unterbergertv

o Pfti bilateralni vestibulopatii mtizeme sledovat vestibularni ataxii s oscilopsiemi
(vjemy rozpohybovaného obrazu) a pozitivni Rombergiiv test
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Chiize u polyneuropatii a polyradikuloneuropatii — chiize je obtizna, pacient ma pocit
tézkych nohou, pro obtizné zvedani nohou si pomaha pohyby trupu
Parkinsonskd chiize — charakterizovana pomalou iniciaci pohybu, je Sourava s tendenci
k akceleraci
o Kroky jsou kratké a nepravidelné, se zhorSenou bazi a se zhorSenim pfi
kognitivni zatézi
o Pacient se pohybuje v typickém piedklonu trupu, se snizenym nebo
vymizelymi souhyby pazi
o 2 epizodické fenomény:

»  Paradoxni kineze — ndhla, tranzientni, vyborna pohyblivost u do té
doby $patné mobilniho pacienta; ¢asto spusténo extrémnim emocnim
stresem

= Freezing (zamrznuti chiize) — mize nastat u iniciace chiize, béhem
chiize pii otd€eni nebo v uzkych prostorech; projevuje se nahlymi
tendencemi k padu bez poruchy védomi

.....

kognitivni deficit a inkontinence u cerebrovaskuldrnich onemocnénich
Senilni chiize — flexe trupu a hlavy u zastupct starsi populace, dale redukce souhybu
HK ¢i obou koncetin a zvyraznénd flexe ramen a kolen
o Dadle je pfitomné zpomaleni fe€i, zkraceni délky kroki a strach z chlize
(bazofobie)
o Chize plsobi, jako by se pacient pohyboval na ledé
Antalgickd chlize — vzniké pfi bolestivych kotfenovych syndromech na DKK bez
znamek paréz
o Vyznacuje se kulhdnim a zkracenim stojné faze na postizené koncetiné
S poruSenim tymu chilize
o Pacient Setii bolestivou nohu a pfendsi hmotnost a druhostrannou koncetinu
Chiuze klaudikacni — vznika pfi tepennych poruchach DKK
o Nemocny po chvilce nemtze pokra¢ovat v chlizi, a to bud’ pro kiecovité
bolesti, nebo pro svalovou slabost
Porucha chiize pii mononeuropatiich a radikulopatiich — paréza n. femoralis nebo
postiZzeni motorickych vlaken kotfene L4 se projevuje obtiznym nakroc¢enim pro
oslabeni m. iliopsoas a neschopnosti fixovat kolenni kloub
o Pacient podklesava v koleni, je zapojen ndhradni mechanismus ,,uzam¢eni*
kolenniho kloubu
o To je vyvolano napjatymi vazy na zadni strané pouzdra kloubu a vazy
postrannimi
Paréza n. tibialis a postiZzeni vldken kotfene S1 — klinickou manifestaci je v tomto
piipad€ porucha zvedani paty od zemé, noha tvrdé dopada patou na podlozku —
kalkaneotyp chiize
o Pfi paréze tohoto nervu po delsi dobé dochézi k drapovitému postaveni prstil
nohy, poc¢atecni paleni plosky prechdzi v hypestezii az anestezii planty, Casto je
1 vyhasly reflex Achillovy Slachy
o Zkousime plantarni flexi nohy (zkouskou postaveni na Spicku nohy a chiize po
Spickach)
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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

11



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.

16



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

25



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

44



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
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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

66



- 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
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- 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)
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- 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

99



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

107



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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34. Diferencialni diagnostika demenci

Demence je onemocnéni, které postihuje asi 1 % populace

Se vzristajicim vékem stoupd mnozstvi téchto onemocnéni, kdy ve vékové kategorii
nad 65 let postihuje az 5,4 % populace

Demence je onemocnéni, které vyrazné postihuje jedince v jeho psychice, ale i v jeho
socialnich funkcich a rolich

Navic je vyrazné€ ovlivnéno okoli nemocného, zejména jeho pecovatelé

V Evropé v soucasnosti trpi Alzheimerovou chorobou asi 8.45 milionti lidi

Definice demence

Demence je syndrom, ktery vznikl nasledkem chronického nebo progresivniho
onemocnéni mozku, u néhoz dochazi k naruSeni mnoha vys$sich korovych funkei,
véetné paméti, mysleni, orientace, chapani, uvazovani, schopnosti uceni, fec¢i a isudku
(kognitivnich funkci), védomi pri tom neni zastiené
Dochazi ke zietelnému zhorSeni fungovani jedince v oblasti socialnich i pracovnich
funkect, rovnéz dochézi k rozvoji nesobéstacnosti, ¢imz se 1isi demence od lehké
kognitivni poruchy
Kritéria demence:
o ZhorSeni paméti (neschopnost naucit se novym a vybavit si staré¢ poznatky)
o Alespon jeden z nasledujicich kognitivnich poruch:
= Afazie (vztahujici se k chépani a vyjadfovani myslenek slovy)
= Apraxie (neschopnost provadét motorické aktivity bez poruseni
motorickych funkei)

= Agnozie (nerozezna véci navzdory neporusené senzorice)

= NaruSeni vykonnych funkei (planovani, naslednosti...)
Porucha kognitivnich funkci je obvykle doprovéazena, nékdy také predchazena,
zhorSenim kontroly emoci, socialniho chovani nebo motivace
K demenci vedou riizné etiologie, jako jsou neurodegenerativni onemocnéni, jako je
Alzheimerova choroba, frontotemporalni demence, demence s Lewyho télisky, nebo
jde o etiologii cerebrovaskularni v ramci vaskularni demence, nebo traumaticka
postizeni mozku, zanétlivd onemocnéni a dalsi

Koncepce ABC

Demence nejsou omezeny jen na kognitivni poruchy a porucha kognice nemusi byt
hlavnim problémem, ktery obtéZuje pacienta a jeho okoli a zhorSuje kvalitu Zivota
Cile 1écby obecné by méla byt zlepSend kvalita Zivota
V tomto komplexnim pojeti demenci se ukazuje jako prakticka koncepce ABC, kde
V souhrnu piiznakil a potiZi je vnimana tridda:
o A = aktivity denniho Zivota
o B =zmény chovani (behaviour)
o C =Kkognitivni funkce
o Naprtiklad u Alzheimera — pacienti postupné ztraceji 1 zakladni dovednosti,
hygienické navyky, schopnost jist jidlo pfiborem..., Casem se objevuje
inkontinence moci a stolice a v kone¢nych stadiich nemocny zmira, plné
odkazan na péci svého okoli, obvykle na interkurentni infekce ¢i nasledky
urazl (zejména z padh)



Epidemiologie

- Ackoliv syndrom demence miize byt zptisoben celou skalou onemocnéni, ve vétsSing
piipadi je zpiisobena Alzheimerovou nemoci (AD), dale pak vaskularni demenci
(VD) a demenci s Lewyho télisky (DLB)

o O dost méné pak nadory, HD, hydrocefalus, demence u Parkinsona a jinych
extrapyramid, 1éky, traumata. ..

- Neurodegenerativni onemocnéni zptisobujici demenci jsou i pfes nové symptomaticky
ucinné léky nevylécitelna

- Mala ¢ast demenci je reverzibilni — jde o etiologie, jez jsou l1éCitelné dle moznosti
1é¢by zakladni pficiny a jde asi 0 5-20 % vSech demenci (hypovitamindza B12,
hypothyredza, normotenzni hydrocephalus, hyponatrémie, neurosyfil)

Diagnosticka kritéria demence
- Podle diagnostickych manuali DSM-IV i MKN-10 je povazovana porucha
epizodické paméti za dominantni ptiznak
- Ddlezité je sdé€leni, Ze pacient nezvlada ukony, které jesté pred ¢asem hravé zvladal

Podtypy demence

- Podle toho, ve které ¢asti mozkové tkan¢ dominantné ptisobi patologicky proces,
vedouci k obrazu demence, rozliSujeme subkortikalni a kortikalni typ demence

Kortikalni typ demence
- Jedna se o postizeni, kde pfevazuje poskozeni mozkové kiry
- Dominujici rysy kortikélni demence:
o Poruchy paméti
o Néktera porucha vysSich korovych funkei — afdzie, apraxie, agnozie
- Typickym onemocnénim vedoucim ke kortikalni demenci je Alzheimerova nemoc

Subkortikalni typ demence
- Jedna se o postiZeni, kde prevazuje poskozeni subkortikéalnich struktur (bilé 1 Sedé
hmoty v hloubce mozkovych hemisfér)
- Dominujici rysy subkortikalni demence:
o Exekutivni dysfunkee (planovani, opakovani tkont, ¢asové posloupnosti,
neschopnost zmény koncentrace na dalsi tkol...)
o Poruchy paméti
o Dalsi poruchy, které nemaji raz naruseni vys$Sich korovych funkci: snizeni
iniciativy, ubytek kontroly emoci, pomalé psychomotorické tempo
- Pokud je vyvinuta demence u pacienta s Parkinsonovou nemoci, pak je
charakteristicky subkortikalniho typu.

Diferencialni diagn6za demence

- Stavy, které mohou pfipominat demenci, tedy i poruchy kognitivnich funkci, mohou
byt jen zpomaleni psychomotorického tempa pii tinavé nebo pii celkové slabosti,
nebo v ramci somatického onemocnéni u starSiho ¢lovéka, nebo se zde mohou
promitat emoc¢ni a motivacni faktory vySetfovaného

Akutni stavy zmatenosti, delirium



- Jde o nespecificky organicky mozkovy syndrom, charakteristicky sou¢asnymi
poruchami védomi a pozornosti, vnimani, mySleni, paméti, psychomotorického
chovani, emotivity a schématu spanek-bdéni

- Deliriozni stav je ptechodny a jeho intenzita je ménliva v Case, chvilemi muze byt
pacient plné pfi védomi a orientovany (tranzitorni pribéh), stav byva provazen tzkosti

- VétSina nemocnych se uzdravi i za méné nez 4 tydnli, mize vsak trvat i 6 mésicii

- Amentni stav je charakterizovan dominujici poruchou pozornosti a orientace, neni tak
akutni a bouflivy, obvykle bez poruch vniméani, s narusenim spanku a bdéni, obvykle

reverzibilni

Zacatek Nahly Plizivy

Védomi Zastfené Jasné, zhorSené v pozdnim stadiu

Orientace Zhorsena Ménliva

Kratkodoba pamét’ ZhorSena ZhorSena

Vnimani ZhorSené, halucinace a iluze Méné¢ zhorSené

CyKklus spanek-bdéni = NaruSen Normalni

Prubéh Menlivy, fluktuujici Stabilni

Reverzibilita Reverzibilni Vétsinou ireverzibilni

Fyzikalni vySeti-eni Casto znamky fokalni Znamky vyssi korové neurologické
neurologické a vegetativni dysfunkce
dysfunkce

Etiologie deliria
- Polékové delirium a delirium zptsobené toxiny — mnoho 1€¢ki mize zptisobovat
delirium, zejména pokud jsou podavany ve vyssich davkach, nez je doporuceno
o Zejména jsou rizikovi pacienti s naruSenym metabolismem farmak pro renalni
a hepatalni dysfunkce, nebo pacienti s ptedchazejicim kognitivnim deficitem

vvvvvv

odnéti pii zavislosti na alkoholu
= Po 2-5 dnech po odnéti alkoholu tremor koncetin, agitace, anorexie, silné poceni,
febrilie, tachykardie a hypertenze
= Byva dezorientace, iluze a halucinace
= Neékdy na zacatku generalizovany epilepticky zachvat s tonicko-klonickymi kfe¢emi,
ktery se mize i opakovat
- Delirium z endokrinnich poruch:
o Poruchy §titné zlazy
= Hypothyreoidismus
e Oplosténi emoci, agitace
e Dysartrie, hluchota, mozeckové ptiznaky, prodlouZeni
relaxacni faze Slachovych reflexi
e Laboratof — méné T3 a T4, vice TSH
= Naproti tomu pii hyperthyreoidismu (thyreotoxické Krizi), se mize
pacient projevovat euforii, anxietou, zvySenou unavnosti, emoc¢ni
labilitou, insomnii
o Poruchy glukézového metabolismu
= Hypoglykemie patii k nejurgentnéjsim pri¢inam deliria a metabolické
encefalopatie viibec
e Fokalni neurologické deficity, byvaji i epileptické zachvaty
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e Vegetativni projevy — aktivita SY
e Pokud stav progreduje, probiha neurologicka dysfunkce ve
sméru kraniokaudalni deteriorace a sméfuje ke znamkam
kmenového poskozeni s poruchou dechu a nasledné k smrti
= U hyperglykemie rozliSujeme dva syndromy — diabeticka ketoaciddza
a hyperosmoléarni nonketotickd hyperglykemie
Poruchy produkce hormonii nadledvin
= Addisonova choroba (hypoadrenalismus) mize zptisobovat akutni
delirantni stavy ale i stavy pfipominajici demenci jak piimo
hypoadrenalismem, ale i komplikacemi jako je hyponatrémie,
hypoglykemie a hypotenze
= Cushiguv syndrom (hyperadrenalismus) mutize také produkovat jak
stavy maskujici se jako demence, ale i akutni delirantni stavy

Poruchy elektrolytového hospodarstvi:

o

(@]

Hyponatrémie, zejména pokud probihd akutné, mize vést k mozkovému
edému, ktery je zptisobovan hypoosmolaritou séra

Hyperkalcemie se projevuje Zizni, polyurii, zacpou, nauzeou a zvracenim,
byvaji bolesti bficha, event. bolesti z nefrolithiasy a nasledné renalni koliky
Hypokalcemie miva obvykle bouilivéjsi prubéh nez hyperkalcemie, je
provéazena zvysenou iritabilitou, deliriem, psychdzou s halucinacemi,
depresemi, nauzeou se zvracenim, bolestmi biicha

Wernickeova encefalopatie vznika pii deficienci vitaminu B1 (thiaminu)

(@]

Deprese

Plizivy zacatek
Bez poruch fyziologickych funkci
Horsi novopamét’ nez staropameét’

Je charakterizovéano ztratou neuronti, demyelinizaci a gliézou oblasti
periventrikularni Sedé hmoty

Porucha se projevuje klasickou trias: oftalmoplegie, ataxie a stavy
zmatenosti

Klinicky obraz — nystagmus, paréza n. V1., ataxie, dezorientace s poruchami
kratkodobé paméti, apatie, hypotermie a -tenze

Toto onemocnéni se objevuje Casto u alkoholikil, protoze maji zhorSenou
resorpci thiaminu ze stieva — terapie thiaminem

Odliseni demence od deprese miize byt znaénym problémem, ma ale velky klinicky
vyznam, nebot’ deprese je porucha reverzibilni

| Demence Deprese

Nahly zacatek
Poruchy fyziologickych funkci (spanek...)
Novopamét’ i staropamét’ stejné Spatné

Zhor8ena orientace a zmatenost Bez zmatenosti a poruch orientace
EEG s difuznim zpomalenim EEG obvykle normalni
Pacient dava blizke, ale chybné odpovédi Pacient odpovida ,,Ja nevim.

Chronicky subduralni hematom

V anamnéze nachdzime obvykle trauma hlavy, které byva malé

Nékdy potize zac€inaji tak plizive, Ze zpoc¢atku mohou unikat I€kafoveé pozornosti
Pacienti si obvykle sté¢Zuji na bolesti hlavy, zvraceni

Dale u téchto pacientii nachazime bradypsychizmus, zmatenost, apatii, hemiparesy
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-V diagnostice je suverénni metoda CT a MRI, terapii je neurochirurgické feseni

Normotenzni hydrocefalus

- Normotenzni hydrocefalus (NTH) je potencionalné dobfte 1é¢itelna piicina demence
charakterizovana klinickou triadou demence, poruchy chiize, inkontinence

- Demence je obvykle mirna, ma plizivy zacatek — zpocatku bradypsychismus, apatie,
postupné globalni kognitivni dysfunkce

- Porucha chiize se objevuje obvykle jako prvni a spociva obvykle v neschopnosti
iniciovat chlizi, 1 kdyz neni pfitomna ataxie ¢i slabost koncetin, kroky jsou kratké,
Souravé, nékdy se porucha manifestuje castymi pady

- Diagnéza — CT a radionuklidova cisternografie (reflux do mozkovych komor a
prodlouzeni pericerebralniho priniku radionuklidu), feseni je ventrikularni shunt

Demence z nutri¢nich poruch

- Wernickeova encephalopatie — viz vyse
- Deficience vitaminu B12 muze zpisobovat mnoho neurologickych poruch, véetné
periferni neuropatie, subakutni kombinovanou misni degeneraci, ztratu zraku a
kognitivni deficit, ktery se miize pohybovat od mirného kognitivniho deficitu az po
demenci, nebo psychozu s halucinacemi (megaloblastické Silenstvi)
o Neurologické a neuropsychologické abnormality mohou pfedchéazet rozvoj
makrocytarni anémie > proto tfeba pamatovat na tuto diagnosu u starych
osob, kde je Castéjsi atroficka gastritida s achlorhydrii

VySetieni pacienta s podezi‘enim na demenci

- Je doporuceno u vSech pacientli vySetifovanych pro moznou demenci provést
strukturalni vySetieni mozku
o Atrofie hipokampi potvrzena dle MR volumetrie podporuje diagnézu AD
- Také celé skala uzivanych krevnich odbérii slouzi k vylouceni jinych, mnohdy
kurabilnich etiologii demence, neexistuji v§ak spolehlivé markery pro dg AD
- Podle odborného konsensu jsou zavadéna zejména vySetieni z likvoru, mizeme
vySetfit hladiny proteinu 14-3-3, tau protein celkovy, fosforylovany tau protein a
amyolid beta—42
o Elevace proteinu 14-3-3 podporuje diagnézu Jacob-Creutzfeldovy nemoci
o Zvysena hladina celkového tau proteinu, fosforylovaného tau proteinu a
sniZzend hladina amyloidu beta—42 podporuje diagnézu AD
- Pfi vySetfeni pacienta nesmime zapominat na objektivni vySeti‘eni véetné
psychickych funkci, a zejména na kognitivni funkce
o V neurologické praxi pouzivame k vySetieni kognitivnich funkci test MMSE
= Sklada se ze 30 otdzek a ukold, které testuji naptiklad orientaci
pacienta v ¢ase a prostoru, kratkodobou pamét’, Cteni a psani,
konstrukéné-praktické dovednosti a dalsi
= Kazdé spravna odpovéd’ znamena jeden bod, ¢lovék s normalni trovni
kognitivnich funkci by mél dosdhnout 30 boda
o Doporucuje se doplnit rutinn¢ MMSE o Test hodin, ktery nam dava
podrobnéjsi informace o vykonnosti pacient i v této oblasti (pacient ma do 10
cm kruhu nakreslit ¢isla hodin od 1 do 12 a namalovat rucicky tak, aby ¢as
ukazoval 10 minut po jedenacté)




o Vyhodn¢jsi a komplexnéjsi bez vyraznéjsiho dalsiho Casového zatizeni nez
MMSE a samostatné provadény Test hodin se jevi revidovany Adenbrooksky
kognitivni test (ACE-R)

= V ACE-R je zahrnuta i ¢ast odpovidajici MMSE a Testu hodin, ale je
doplnén o fadu dalSich aspektii a ze screeningovych skal

o Jinym nastrojem z oblasti screeningovych kognitivnich skal je Montrealsky
kognitivni test (MoCA), komplexni a dobfe validizovany




35. Alzheimerova nemoc

Patofyziologie onemocnéni

Alzheimerova nemoc je charakterizovana ubytkem pocétu neuroni v oblasti
mozkové kiiry a v oblasti bazdlniho telencephala

Histologické zmény — zejména numericka atrofie neuronti, se do jisté miry prekryva
S obrazem normalniho procesu starnuti, ale u Alzheimerovy nemoci jsou tyto zmény
vyrazné rozsahlejsi, nezli u normalniho starnuti

V bazalnim telencefalu jsou postiZzeny zejména cholinergni neurony, coz vede

k depleci acetylcholinu

Dale jsou postizeny i noradrenergni neurony V locus coeruleus i v substantia nigra
PostiZeni ve smyslu snizeni poctu neurond je nasledovano rovnéz i snizenim poctu
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synapsi
V histologickém obraze nachazime neurofibrilarni klubka (tangles) intracelularné

pobliz jader neuront s naslednym zanikem takto postizené bunky

o

®)
@)

Neurofibrilarni klubka jsou podminéna zménou neurofibril a jsou slozeny

ze spiralnich vlaken, jehoz zakladni slozkou je tau-protein

Tau-protein se normalné podili na stavbé mikrotubuld, v tangles se nachazi
jeho abnormalni forma — hyperfosforylovana forma, ktera pak nasledné
agreguje do klubek

Zvyseni tau proteinu je povazovano za nespecificky marker neuronalniho
postizeni, elevace fosfo-tau je relativné specifickou znamkou pro AD
Hromadéni fosfo tau proteinu vede k bunééné dysfunkci a k nasledné apoptoze
Nasledné je viditelny 1 ve formé lokalizované a pozdé€ji 1 generalizované atrofie
na vySetfeni MR a ¢astecné i na CT mozku (atrofie hipokampi a parietalng)

Dale je histologicky prukazny extracelularné ulozeny beta amyloid, jehoz depozita
vytvaii v mozku senilni plaky

o

o

Jsou to okrouhlé Gtvary zejména v mozkové kiite, hippokampu, podkorové
Sedi 1 v mozecku

Podkladem vzniku je pravdépodobné poskozeni metabolismu_amyloidového
prekurzorového proteinu (APP) s naslednym vznikem beta-amyloidu
Tvorba téchto plak zac¢ina jiz v preklinickém stadiu AD a mlZe predchéazet
zacatek klinickych znamek choroby az 15 let

Symptomatologie Alzheimerovy nemoci
Kognitivni poruchy

Mezi poruchy kognitivnich funkci fadime:

@)
©)

@)
@)

Poruchy paméti a uceni

Poruchy zrakové-prostorovych (vizuospacialnich) funkei

Orientace a usudku

Korovych symbolickych funkci (afazie, agnozie, apraxie)

Exekutivnich (vykonnych) funkei (organizovani, naslednost, abstrakce)

AD je typicka plizivym zacatkem a chronicky progredientnim prubéhem
Porucha kognitivnich funkei typicky postihuje zpocatku pamét’, predevsim
epizodickou
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Vlastni manifestni AD miize byt pfedchazena poruchou Mild Cognitive Impairment
(MCI, mirnou kognitivni poruchou), kde dominuje porucha paméti, neni vSak
narusena sob¢stacnost i aktivity
Asi 60 % MCI progreduje postupné do AD, u dalSich asi 10 % se rozvine demence
jiné etiologie (DLB nebo frontotemporalni demence ¢i vaskularni demence) a asi 30 %
MCI je dlouhodobé stabilni, a dokonce i malad ¢ast mize byt i zpét normalizovana
Poruchy paméti se projevuji v kratkodobé paméti a vStipivosti, kdy si pacienti
nejsou schopni zapamatovat nové skutecnosti
Poruchy vizuospacialnich funkci (zrakové-prostorové orientace) se mohou
vyskytovat také v ivodu onemocnéni a mohou 1 nékdy predchéazet poruchy paméti

o Pacienti s timto problémem selhavaji v orientaci v diive znamych prostorech,

selhdvaji také v testech kresleni napt. prekryvajicich se pétitthelnikd, ciferniku
hodin...

Orientace je také porusena pii vnimani ¢asu, pacient neni schopen odhadnout denni
dobu
Zpocatku jsou nemocni schopni ndhledu na své postiZeni, postupné toto ale ztraceji,
nejsou schopni odhadnout své schopnosti, coz ptechazi az do anozognézie, kdy
pacienti nemaji pocit, ze by trpeli chorobou
Dalsi poruchu, poruchu planovani ¢innosti, mizeme jako vedlejsi ndlez pozorovat
napiiklad u Testu hodin, kdy pacient mize mit potize s rozvrZzenim jednotlivych kroki
kresby od problému s umisténim obrazku na plochu papiru, jindy naopak miize
perzistujici schopnost planovani ¢innosti zakryt poruchu vizuospacialnich funkci, kdy
si pacient rozvrhne obrazek umisténim cisel 12-6-9-3 v zakladnich smérech ciferniku a
doplnéni zbytku ¢isel mé pak zjednoduSeno

Nekognitnivni poruchy

Behavioralni poruchy mtizeme definovat jako jakékoliv chovani produkované
pacientem, které miZe znepokojovat pacienta ¢i zpiisobovat potiZe pacientovi,
pecovateli €1 jinym osobam v okoli pacienta
Behavioralni poruchy zahrnuji toulani, agresivitu, poruchy pfijmu potravy, apatie,
agitace, dezinhibice, emoc¢ni inkontinence, dale afektivni poruchy (deprese ¢i
manie), poruchy vnimani (halucinace, iluze), poruchy mysleni (bludy)

o Pod nazvem Behaviorélni a psychologické poruchy u demenci (BPSD)
Podle guidelines pro diagnostiku a 1é¢bu AD je doporuceno vysettit na BPSD vSechny
pacienty s podezienim na AD, a to zejména vzhledem k tomu, jakou znamenaji zatéz
pro pacienta a jeho pecovatele, obvykle zplisobuji vyssi zatéz nez samotna kognitivni
porucha
Apatie mize mit vztah k t€z§imu pribchu AD nez jiné poruchy

o Obecn¢ mizeme fici, Ze zmény urovné apatie nebo agitace ¢i deprese mohou

byt vysledkem selektivnich ztrat neuront, nebo také vysledkem prostiedsi,

zmény pecovatele nebo choroby v ramci komorbidity ¢i dal$i medikace

o Napft. pacient z nasi ambulance trpici AD byl klidny a podrobivy, mél svoji asistentku, kterou
néahle na prochazce fyzicky napadl

O Prii bliz8im rozboru se zjistilo, ze pacient mél pied touto asistentkou jiného asistenta, kterého
meél rad a dobfe s nim vychazel, zménu pecovatele Spatné snasel, a kdyz mu opakované nova
asistentka branila v prochazce v parku do mista, kde rad sedél na lavicce, doslo nasledné az po
nekolika tydnech k ndhlému agresivnimu chovani, které navenek ptisobilo jako
nevyprovokované a bez hlub§iho smyslu
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Poruchy se vztahem k dennim aktivitam (oblékani pacienta za asistence peCovatele,
hygiena, krmeni, ale i hry, sledovéani televize a jiné)
o Prakticky kazdy pecovatel si vytvoii urcity pracovni a osobni vztah
K pacientovi a napf. zména pecovatele a zména denniho rezimu, kterou novy
pecovatel piinasi, mize byt vnimana jako stresujici nebo rusici ¢i omezujici
o Stejné tak mize byt rusivé vnimana i1 zmena rezimu, jako je tfeba umisténi
v dennim stacionafi nebo v nemocnici
Poruchy vychazejici ze samotné podstaty Alzheimerovy nemoci souvisi
s medidtorovymi zménami v mozku, tj. tykaji se zmén v systému acetylcholinu
o Ztéto predstavy vychazi i posledni data z nékterych studii, kde podavani
samotnych kognitiv ze skupiny inhibitorti acetylcholinesterazy mutize zlepSovat
BPSD
Velka skupina BPSD ma vztah k porucham nalady, vnimani, mysleni (deprese,
bludy, halucinace) a poruchy osobnosti
o Depresivni porucha miize byt manifestovana zejména zménami v dennich
aktivitach, naptiklad celkovou apatii nebo agitaci, coz mohou byt jediné zjevné
projevy deprese
o Psychotické poruchy mohou zvysené vést k agresivnimu chovani

Aktivity denniho Zivota

Vyse uvedené poruchy kognitivni i nekognitivni Usti do poruch aktivit denniho Zivota
Postizeny jsou komplexni ¢innosti, jako je prace v zaméstnani, fizeni auta, vateni,
domaci prace, sebeobsluha, hygienické navyky a dovednosti, chiize

Pacienti s MCI maji aktivity denniho Zivota nenaruSeny

Je pak odkazan plné na své okoli, zejména pak s dal$im rozvojem choroby, kdy je
postizena uz i jeho schopnost nezavislé hybnosti

VySetieni pacienta s podezienim na Alzheimerovu nemoc

Pti vySetfeni pacienta se vzdy provadi objektivni fyzikalni a neurologické vySetreni
Dale je nutné vysetieni se zamétenim na psychické funkce, zejména na ty kognitivni
V béZzné neurologické praxi se fidime vysledkem vlastniho rozhovoru s pacientem pfti
odbéru anamnézy a dale pouzivame testy MMSE a Test hodin, ACE-R, MoCA
Bézné Skalovaci metody a testy pouzivané u vySetieni u AD, a i ostatnich demenci, se
opiraji o testovani kognitivnich funkci, deprese, aktivit denniho Zivota, BPSD
obecné a komplexnich §kal zasahujicich vice funkci
Pii vySetieni pacientii podezielych na AD uzivame CT ¢i MRI mozku
o Tato vySetfeni nam piimo nepotvrdi diagnosu AD, ale vylou¢i jinou etiologii,
zejmeéna expanzivni intrakranialni procesy, (tumory, krvéaceni), a ischemickeé
postizeni mozku
o Obvykle je nalezena pouze kortikélni a subkortikélni atrofie mozku, ktera
nemusi vzdy korelovat s tizi klinického stavu
o Na MRI mizeme sledovat objemy hippokampti a temporalnich rohti
postrannich komor, kde je obvykle zji$tén nejvetsi rozsah atrofie
Na EEG mlZeme nalézt nespecifické zmény ve smyslu zpomaleni zdkladniho rytmu
do pasma delta az théta aktivity
Z dalsich funkénich vySetteni bychom se méli zminit o vySetfeni PET a SPECT
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o Na téchto metodach miiZzeme zaznamenat sniZeni metabolismu mozkové
tkané difuzné v Sedé hmoté, nalezy jsou ale nespecifické
o FDG PET a perfuzni SPECT jsou uzitecné pii odliSeni frontotemporalni
demence od AD
-V posledni dobé¢ je moznost vySeti‘eni f-amyloidu a T-proteinu v likvoru, ale dosud
nebyla tato metoda sice piijata jako rutinni vySetfeni, mize byt ale piinosna jako
podptrné kritérium pro stanoveni diagnozy AD, kdy je zvysSena hladina celkového tau
proteinu a fosforylovaného tau proteinu a snizena hladina amyloidu -42 (AB-42)
- Stanoveni hladiny proteinu 14-3-3 a celkového tau proteinu je doporuc¢eno
k vylouceni Jacob-Creutzfeldovy choroby u pacienti s rychle progredujici demenci

Farmakologicka 1écba Alzheimerovy nemoci
Farmakoterapie kognitivnich poruch
- Opakovanymi klinickymi studiemi byla prokazana a ovéfena ucinnost pouze u 1éCiv ze
skupiny inhibitori acetylcholinesterazy (iAChE) a u tézkych stadii AD byl
prokazan efekt nekompetitivniho blokatoru ionotropnich over-aktivovanych N-
methyl-d-aspartate (NMDA) glutamatergnich receptort — memantinu
- 1AchE ovliviiuji porusenou acetylcholinergni transmisi u AD blokddou degradace Ach
+ ovlivnuji tvorbu B-amyloidu, na jehoz tvorbé se podili mozkové cholinesterazy
o Rivastigmin, galantamin, donepezil — lehka a stiedné tézka stadia AD
o Memantin — tézka stadia AD

Farmakoterapie nekognitivnich poruch —1é¢ba BPSD
- Ve farmakologické 1é¢bé BPSD je rozliSovana ptedevsim 1éc¢ba deprese,
psychotickych priznaki, agresivity a anxiety
- Farmaka ze skupiny iAChE a memantin (mirn¢) zlepsuji symptomy BPSD, coz
dokazuje souvislost s patfyz neurodegenerativniho onemocnéni AD
- Lécba deprese
o V 1écbé deprese u AD jsou farmakem prvni volby antidepresiva ze skupiny
SSRI (selektivni inhibitory zpétného vychytavani serotoninu)
= Jedna se o citalopram, fluoxetin, fluvoxamin, paroxetin, sertralin,
nejvice pouzivanym SSRI je v této indikaci sertralin
o MiZeme také v indikovanych ptipadech pouZit antidepresiva ze skupiny
inhibitor monoaminooxidasy-A (RIMA) moclobemid , nebo ze skupiny
antidepresiv 4. generace, jako jsou napi. mirtazapin, venlafaxin
o V 1écbe deprese v ramci BPSD je ¢asto vyuzivan trazodon
* Antidepresivum, anxiolytikum, pozitivn¢ ovliviiuje poruchy spanku
o V zésad¢ se vyhybame Iékim, které maji anticholinergni aktivitu a které tak
mohou zhorsit kognitivni deficit nebo plsobit jako delirogeny
= Z téchto dlivodl zasadné neuzivame antidepresiva ze skupiny
tricyklickych antidepresiv (amitriptyllin, dosulepin)
- U poruch BPSD spojenych s agresivitou, agitovanosti, desinhibici, neklidem nebo
S poruchami vnimani a mySleni, uZivime tzv. atypické antipsychotika
o Z atypickych neuroleptik byly testovany dle tidajii z literatury predevSim
tiaprid, risperidon, olanzapin
o Udajné bohuzel zvysuji riziko cerebrovaskularnich a KVS onemocnéni
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- U poruch spanku a pFi anxieté pouzivame Casto piiméfené davky atypickych
neuroleptik, a to ve snaze vyhnout se uziti benzodiazepint, u kterych je zvysené
riziko zhor$eni poruch paméti a celkové zhorseni stavu kognitivnich funkei u AD

Lécba nefarmakologicka

- Nejdulezitéjsi je neustala stimulace pacienta a konfrontace pacienta s okolni
realitou

- Rehabilita¢ni programy pro pacienty s AD jsou zaméteny na kognitivni a fatické
funkce, duraz je kladen na pamét’ a reedukace zakladnich aktivit bézného Zivota

- Je vhodné mit napisy na fotografiich s ¢leny rodiny, pokud je nepoznéava, vhodné je
mit kalendaf pobliz ltizka, kde na jednotlivych listech je pro lepsi orientaci uvedeno
pouze datum soucasného dne

- Pokud pacient zapomina provést nékteré ukony, event. pro jejich neprovedeni muze
nastat ohrozeni pacienta, musi byt dana rizika omezena napisy apod., napf.
,zkontrolovat, zda je zavien plyn po vafeni®, ,,zaviit vodu po umyti“...

- Pokud je pacient nadéle doma alespon ¢aste¢né nezavisly, ale zapomina na nékteré,
zejména opakujici se aktivity, je vhodné pouzit riznych casovacu ¢i elektronickych
upominkovact a diaft, a to jak pro uzivani 1ékd, tak pro aktivity dalsi s pfipominkami

- Cviceni paméti mizeme provadét za pomoci publikaci, které pro tyto ucely jsou jiz
dnes na naSem kniznim trhu, miizeme si pomoci ale i1 jednoduchymi hrami jako karty

- Pexeso je pomérné oblibené a jednoduse se v této hie pacientovi davkuje zatéz
vybérem priméten¢ho poctu dvojic karet; daleko lepSi nez vypliovani kiizovek

Péce o pecovatele pacienti

- AD je choroba, ktera postihuje celou rodinu a blizké pacienta

- Pecovatelé jsou vystaveni extrémni psychické a fyzické zatézi, ze které neztidka
nemaji Uniku po celych 24 hodin kazdy den v tydnu

- Nemala je Casto i zatéZ financni, pecovatelé pacienti s AD Casto ztraceji zaméstnani

- Pecovatelé jsou vystaveni riziku vyCerpani a zejména deprese, ktera pak vyzaduje
psychiatrickou, a i psychoterapeutickou intervenci
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36. Vaskularni demence

Patofyziologie a symptomatologie vaskularni demence (VD)

Demence se rozviji na podklad¢ cévniho postiZeni mozku
Dochazi ke zhorSovani intelektualnich funkei, které interferuji s aktivitami denniho
Zivota
Podkladem VD je anamnéza cerebrovaskularniho onemocnéni ¢i piimo jiz znamky
prodélané CMP
Ke splnéni kritérii VD je nutny urcity rozsah a objem takto postizené mozkové tkan¢
U pacientt s VD jsou piitomny neurologické ptiznaky cerebrovaskularniho
onemocnéni a je ¢asova souvislost a vzajemny vztah demence s cerebrovaskularni
chorobou — k rozvoji demence dochazi béhem 3 mésici po CMP
Symptomatologie vaskularni demence se lisi dle zakladniho typu cévniho postiZeni
mozku
Pro vaskularni demence je typicky zejména fluktuujici (= kolisavy) pribéh, jsou Casté
zmény v obraze kognitivnich a nekognitivnich poruch, pribéh je ,,schodovity s takto
postupnou kolisavou progresi v zavislosti na vzniku novych mozkovych infarktt
Casto byva piidruzena depresivni porucha, zejména epizodicky
Udava se, Ze u vaskularni demence Casto ziistava na rozdil od AD pomérné dlouho
zachovana osobnost, a to i s ndhledem na chorobu
U pacientll byvaji ¢asté loZiskové neurologické nalezy, vcetné postizeni hlavovych
nervi, hemiparéz, pyramidovych irita¢nich jevli, mozeckové ptiznaky, poruchy chuze,
afazie, apraxie atd., astd je inkontinence jiz v ¢asnych stadiich
Typologicky rozezndvame vaskularni demence:
o Demence pfi mikroangiopatii
o Subkortikalni ischemicka leukoencephalopatie v diisledku hypertonické
mikroangiopatie mozkovych tepének
o Amyloidova angiopatie
Demence je pfedevsim subkortikalniho typu, v poptedi je porucha exekutivnich
funkci a poruchy chiize (tzv. ,,lower body parkinsonism®, parkinsonismus dolni
poloviny téla), dysartrie, nékdy sfinkterové potize
Demence pri strategicky umisténém mozkovém infarktu
o Kortikalni strategicky umisténé infarkty:
= Frontalni lalok — rozvoj afazie, imitacni apraxie, dezinhibice ¢i apatie
= Hipokampalni léze — rozvoj amnézie
= Gyrus angularis — rozvoj konstrukéni apraxie
= Parietalni kiira — rozvoj apraxie, anozognozie, neglect syndrom,
porucha zrakové-prostorovych funkci
o Subkortikalni strategicky umisténé infarkty:
= Oboustrannd thalamicka léze — rozvoj tézkého dysexekutivniho
syndromu a osobnostni zmény

2. Multiinfarktova demence (opakované mozkové infarkty)

o Opakované ikty s drobn¢j$im nebo rozsahlejsim postizenim tkané
o U jednotlivych pacienti se deficity 1isi (kombinace afazie, apraxie, dysartrie,
poruchy planovani, sudku, chovani)
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o Témér vzdy pritomny loZiskové neurologické priznaky typu hemiparézy,
poruch ¢iti, kmenové symptomy, extrapyramidové symptomy
o Progrese ma schodovity raz odpovidajici postupné se objevujicim iktim

3. Demence pri mozkové hypoperfuzi
o Jde o dusledek srdecni zastavy, vyrazné hypotenze ¢i ischemie hrani¢nich
oblasti povodi mozkovych tepen pii hypotenzi a hypoperfizi mozku
4. Demence pri mozkovém krvaceni véetné krvaceni subarachnoidalniho
5. Demence v diisledku jinych vaskularnich mechanismi, kombinaci uvedenych
mechanizmi nebo neznamych mechanizmu
6. Hereditarni vaskularni demence
- Se vzristajicim vékem vzrasta incidence a prevalence vaskuldrnich onemocnéni,
nemoc Castéjsi u muza (muzi vice kouii a piji, také mén¢ cvici)
Epidemiologie
- Prevalence (pocet piipadii onemocnéni v celé zkoumané populaci) vaskularni demence
vV rozmezi 75-90 a vice let je u muzt 1,5-11,1 % au zen 1,3-7,7 %
Lécba

Dulezita je 1éCba interkurentnich onemocnéni, ktera zvysSuji rizika cerebrovaskularniho
onemocnéni a jsou zvySené pritomna u pacientd s cévnim postizenim mozku, zejména
AH, ICHS, DM, obezita, dyslipidémie

Dale jsou pouzivana farmaka, ktera mohou zabranovat vzniku novych mozkovych
ischemii, v této oblasti terapie jsou dle indikac¢nich kritérii pouzivana antikoagulancia
a antiagregancia

Nootropika (piracetam, extrakt z Gingko biloba) neméla prokazanou vyznamnou
ucinnost

Prokazan byl pozitivni efekt inhibitora acetylcholineterazy (donepezil, galantamin a
rivastigmin), tyto 1éky jsou ale zatim pouZivany pouze u AD a rozsitfeni jejich indikace
1 na vaskularni demenci zatim nebylo schvaleno

Nefarmakologické postupy jsou obdobné jako u Alzheimerovy nemaoci
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37. Migréna — definice, patofyziologie, diagnosticka kritéria a
zakladni forma

Bolest hlavy — dvod:
- patii mezi nejcastéjsi obtize, pro které nemocni vyhledavaji Iékaie
- bolesti hlavy jsou obtizemi, které predstavuji Siroké spektrum onemocnéni s odliSnou
etiologii, patogenezi a biologickym vyznamem pro organizmus
- stanoveni diagn6zy rozhodujicim zptisobem napomaha kvalitné a dostate¢né podrobné
odebrana anamnéza, ktera je ¢asoveé narocna a vyzaduje dobrou znalost charakteristik
jednotlivych typi bolesti
- prvnim krokem v diferencialni diagnostice by mélo byt rozliSeni primdarnich bolesti
hlavy (bez nalezu organického podkladu) od sekunddrnich (vzniklych jako projev
organického postizeni mozku nebo jinych télesnych systémil)
- rozliSeni primarni a sekundarni bolesti hlavy je zdsadni pro dalsi diagnosticky a
terapeuticky postup
Mezinarodni klasifikace bolesti hlavy (ICHD-3 beta)
I. PRIMARNI BOLESTI HLAVY
1. Migréna
2. Tenzni typ bolesti hlavy
3. Trigeminové autonomni bolesti hlavy
4. Dalsi primarni bolesti hlavy

I1. SEKUNDARNI BOLESTI HLAVY
5. Bolest hlavy v souvislosti s irazem hlavy a/nebo krku
6. Bolest hlavy v souvislosti s cévnim postizenim (onemocnénim) v kranialni nebo
cervikalni oblasti
7. Bolest hlavy v souvislosti s nitrolebnim postiZenim (onemocnénim) jiné nez
cévni
etiologie
8. Bolest hlavy v souvislosti s uzitim farmakologicky G¢inné latky nebo s jejim
vysazenim
9. Bolest hlavy v souvislosti s infekci
10. Bolest hlavy v souvislosti s poruchami homeostazy
11. Bolest hlavy nebo v obliceji v souvislosti s (netirazovym) postiZenim lebky,
krku,
o¢i, usi, nosu, paranazalnich dutin, zubl nebo dutiny stni
12. Bolest hlavy v souvislosti s duSevni (psychiatrickou) poruchou

III. BOLESTIVE KRANIALNI NEUROPATIE, DALSI BOLESTI HLAVY A
V OBLICEJI
13. Bolestivé kranialni neuropatie a jiné bolesti v obliceji
14. Jiné bolesti hlavy (v tomto systému neklasifikované nebo neurcené)

- bolestivymi strukturami v oblasti hlavy jsou: klize, podkozi, periost, perikranialni
svaly, mozkové obaly, mozkové cévy, hlavové nervy se senzitivni funkci, struktury
oka a ucha se senzitivni inervaci, zuby, periodontalni struktury a sliznice dutiny Gstni a
paranazalnich dutin
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- zdrojem bolesti u migrén = trigeminovaskularni systém (vldkna horni vétve
trojklaného nervu (n. ophthalmicus), ktera jsou v kontaktu s mozkovymi a durdlnimi
cévami)

- u bolesti tenznich se stavaji zdrojem nocicepce nervova zakonceni v perikranialnich
svalech, kter¢ jsou ve zvySeném tonu

- Cluster headache a autonomni bolesti hlavy jsou vyvolany aktivaci trigeminu

Klinicka diagnostika bolesti hlavy:

- prvnim a nejvyznamnéjSim krokem pro stanoveni diagndzy je systematicky a peclivé
odebrana anamnéza, nejen o soucasnych obtizich, ale i podrobna osobni anamnéza s
udaji o dosavadni farmakoterapii, vyznamné jsou i udaje o psychosocialnich faktorech
vysetfované osoby

Anamnestické dotazy u bolesti hlavy:

Odkdy Vas boli hlava? Kde Vas hlava boli — na jednom misté nebo se mista bolesti stfidaji? Jak jsou bolesti
silné (mirné — stfedné silné — silné — nesnesitelné)? P¥ipadné jakou intenzitu dosahuji na gkale 0-10? Cemu
se daji prirovnat a jakou maji kvalitu (ostra, bodava, tepava, busiva, svirava, rozpinava, jako na rozskoceni,
jako by néco prasklo v hlavg, ...). Trpite jednim nebo nékolika druhy bolesti hlavy? Jak ¢asto se objevuji?
Jak dlouho trvaji, kdyz se objevi? Da se fici, ¢im jsou vyvolavany? Po ¢em se zhor$uji? Po ¢em se zmirnuji
nebo ustupuji? Jsou spojeny s jinymi obtizemi (bolesti kréni patete, zvyseni krevniho tlaku, tiraz hlavy nebo
kréni patete, ...)? Jsou horsi pfi t€lesné zatézi? Jsou vyvolavany psychickymi podnéty nebo stresem? Byvaji
doprovazeny nevolnosti nebo zvracenim? Vadi béhem bolesti hlavy svétlo nebo zvukové podnéty? Ustupuji
po ulehnuti nebo po spanku? Jaky vliv ma alkohol, popt. menstruaéni cyklus a hormonalni antikoncepce na
bolesti hlavy?

Popsany soubor otazek umoziuje ¢asteCn¢ odlisit primarni bolesti hlavy od sekunddrnich. A je vyhodny
pro orientaci mezi jednotlivymi typy primarnich bolesti hlavy, viz. nize.

MIGRENA
Klasifikace migrény
1. MIGRENA

1.1 Migréna bez aury
1.2 Migréna s aurou
1.3 Chronicka migréna
1.4 Komplikace migrény
1.5 Pravdépodobné migréna
1.6 Epizodické syndromy, které mohou byt spojeny s migrénou (napft. cyklické zvraceni,
abdominalni migréna...)
- migréna piedstavuje 2. nejcastéjsi primarni typ bolesti hlavy, ktery ma prevalenci u
evropskych Zen kolem 15-20 %, u muzi je asi 3-4 krat méné Casty
Migréna s aurou i bez aury
- se obvykle poprvé objevuji u divek v dob¢ kolem

menarche TAB. 1. Diagnostickd kritéria pro migrénu bez aury (upraveno dle ICHD-3, 2018).
- bolest hlavy ¢asto byva jednostranna SRS S m il kitéra B-D
- u gasti nemocnych (pfiblizné u 30 %) viak mohou | (LRI R

byt bolesti hlavy u migrény difuzni . .'«I.l»lel
-z Casového hlediska by neléCend migren6zni epizoda o il

méla trvat mezi 4 az 72 hodinami D: pritomnost alespoi jednoho z nésledujicich priznaki
- vlastni bolest byvé popisovana jako tepava i

(pulzujici), busiva E: nebylo prokizinojiné onemocnéni
- intenzita bolesti v neléceném zachvatu je stiedné

silna az silna, dle VAS 6-9/10 bb — typickéjsou TAB. 2. Diagnostickd kritéria pro migrénu s aurou (upraveno die ICHD 3, 2018

A: nejméné dvé ataky spliwiici kritéria B-D
18 B: jeden a vice plné reverzibilnich piiznaki aury

1. zrakové
senzitivni
fedove jazykove

motorické

©oa W

kmenove

. retindlni



pravodni znaky — zvySena citlivost na svételné podnéty (fotofobie), na zvukové
podnéty (fonofobie) a jeji zesilovani pti zméne polohy téla nebo pii fyzické ¢innosti
- dalSim charakteristickym rysem migrén je nauzea, casto spojena se zvracenim
- nejvyssi intenzita byva obvykle prvni den zachvatu, kdy v dalSim dnu nebo dvou
dnech bolesti i1 privodni piiznaky ustupuji
- Faze:
1. faze prodromalni
- trvajici od nékolika hodin po nékolik dnti, kdy pacienti popisuji zmény nalady,
podrazdénost, zménu chuti na jidlo (odpor vici nékterym pokrmiim, nebo naopak
zvysena chut’ naptiklad na sladkosti)
2. aura
- vyskytuje asi u 20 % migrenikt ve form¢ loziskovych neurologickych projevii
s variabilnim klinickym obrazem
= obvykle se objevuje pied rozvojem bolesti hlavy, méné ¢asto i v jejim prubehu, a trva
minuty az desitky minut
e zrakova (vizudlni) = nejcastéjsi je aura kdy pacienti popisuji barevné jiskiicky
(scintilace), zablesky (fosfény), fragmentaci obrazu (,,jako rozbité zrcadlo®),
nebo vypadky zorného pole (skotomy)
e senzitivni pFiznaky (parestézie, hypestézie a dalsi) s rozdilnou lokalizaci
e vzacngji jsou pfiznakem aury prechodné poruchy reci
e jiné (paréza)
- migren6zni aura nema motorické zanikové projevy, hemiparéza/hemiplegie je
typickym ptiznakem fidce se vyskytujicich hemiplegickych migrén
3. faze vlastni bolesti
- se Casto rozvijeji jiz v €asnych rannich hodinach, resp. pacient se s nimi probouzi
- faktory provokujici migrénu: menstruace, poziti i malého mnozstvi alkoholu,
nekterd aromatickd nebo kotenéna jidla, negativni psychické faktory, resp.
ukonceni plisobeni psychické zatéze (tzv. vikendové bolesti hlavy)
- kritérium pro zahdjeni profylaktické terapie: vice jak tfi silné zachvaty migrény za
mésic, s trvanim jedné ataky déle neZ 48 hodin, intolerance nebo kontraindikace
symptomatické 1écby

Familiarni hemiplegickd migréna
- je skupinou onemocnéni s autozomalné dominantnim typem dédi¢nosti a
charakterizovanou pifechodnou obrnou na jedné poloving téla, kdy se obdobny
tranzitorni motoricky deficit objevil i u dalSiho pokrevniho ptibuzného
» Familiarni hemiplegicka migréna typ 1, 2, 3
Chronickd migréna
- se objevuje po vice jak 15 dnti v mésici, a to nejméné po tfi po sob¢ nasledujici
meésice
- fenotypové jde o kombinaci migrény a tenznich bolesti hlavy
Migrendzni status
- ptedstavuje situaci, kdy zachvat, nebo rychle po sobé¢ se opakujici zachvaty trvaji
vice nez 72 hodin

Komplikace migrény:
- status migrenosus = migren6zni zachvat trvajici déle nez 3 dny
- migrendzni infarkt= velmi vzacné, trvajici n€kolik dni, kdy dojde k ischemizaci
mozkové tkdné i ptes 1écbu
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38. Lécba migrény — zakladni principy, akutni 1éCba,
profylakticka 1écba, nové 1é¢ebné moZnosti

Lécba migrény

migréna je celozivotni chronické onemocnéni
1écbou se mizeme pokusit modulovat prib¢eh a intenzitu projevi choroby
zékladem terapie migrény: je pokus o odstranéni spoustécich faktorti, iprava
zivotospravy, rezimu spanku, dietnich navyka
u leh¢ich epizod:
Bézna nekombinovana analgetika obsahujicimi napf. kyselinu acetylsalicylovou nebo
paracetamol
nesteroidni antiflogistika — ibuprofen, indometacin, nimesulid
aplikace prokinetik/antiemetik (metoclopramid, thiethylperazin) = ¢imz doséhneme
lepsi evakuace Zaludku, zvyseni resorpce podavanych analgetik a potlaceni nauzey a
zvraceni
u stfedné tézkych a tézkych zéchvati:
terapie specifickymi antimigreniky agonisty 5 hydroxytriptaminovych (HT) receptorti
tzv. triptany
o triptany blokuji uvolnéni substance P
o prostfednictvim stimulace 5-HT 1D piisobi vazokonstrikci meningeélnich,
duralnich, pidlnich a cerebralnich cév
o 7 druht: sumatriptan, naratriptan, zolmitriptan, eletriptan, rizatriptan,
frovatriptan, almotriptan) — dostupné v CR
o nejdostupnéjsi sumatriptan
o vedlejsi ucinky: navaly tepla a tlaku na hrudi, krku a hlavy, pocity
stahovani hrdla, parestézie v okoli ust, hrudni pro symptomy ,,chest
symptoms, spavost, malatnost a zavraté

111 5HT1p receptoru pritomny v koronarnich tepnach =mezi absolutni kontraindikace

podani patii akutni infarkt myokardu, DalSimi jsou Printzmetalova angina,

dekompenzovana arterialni hypertenze a stavy po ischemické cévni mozkové

prihodé!!!

- profylaktickd 1écba: uvazujeme v piipad¢ tif a vice migrén v mésici nebo pfi tézkych,

nékolik dni trvajicich zachvatech, které Spatné reaguji na akutni 1é¢bu + u pacienti
s kontraindikacemi akutni terapie

antiepileptika = nejéastéjsi s neuromodulacnim efektem (valproat 300-900 mg),
antidepresiva (tricyklika — amitriptylin 25-75 mg, SNRI - venlafaxin 70-75 mg),
z antihypertenziv pak betablokatory (metoprolol 25-100 mg)

- uziva se denné, obvykle minimalné Sest i vice mésict.

- zac¢iname vzdy nizkou dévkou na vecer; davku postupné zvySujeme, dokud
nedosdhneme Uc¢innosti (do stropové davky) nebo nedojde k vyskytu vedlejSich t€¢inkt
neurostimulaci okcipitalnich nervii= u farmakorezistentnich pacientti

s kazdodennimi bolestmi hlavy

humanni monoklonalni protilatky proti CGRP ¢i jeho receptoru
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39. Chronické bolesti hlavy — medication overuse headache, tenzni
typ bolesti hlavy

Tenzni typ bolesti hlavy
Klinicky obraz:
- nejcastéjsi primarni bolest hlavy bez piesné stanovené prevalence, nebot’ takika
kazdy ¢loveék tento druh bolesti hlavy prozije
- odlisnost od migrén: bolesti hlavy jako diftizni (oboustranné), nebo jako sviravé
(jako stazeni hlavy ¢elenkou/obruci), piipadné jako tlakové nebo rozpinavé hlavné
na vertexu hlavy
= néktefi nemocni si stézuji i na citlivost vlast pfi dotyku nebo pii Cesani. Jejich
intenzita je, na rozdil od migrén, mirna nebo stfedni, dle VAS 3-4/10 bb.
- rozvijeji se az v priabchu dne; nejsou zhorSovany télesnou aktivitou
- nebyva nauzea nebo zvraceni
- déleni podle Cetnosti vyskytu
» epizodickd tenzni bolest hlavy s nizkou frekvenci (méné nez jednou za mésic nebo
méné nez dvanactkrat do roka)
»  Castd epizodickd tenzni bolest hlavy (vice jak jeden a méné nez 15 dni v mésici,
nejméné po dobu tii mésich)
» Chronickd bolest hlavy tenzniho typu (po vice jak 15 dnli v mésici, nejméné po dobu
tfi mésic)

Lécba tenznich bolesti hlavy:
- 1écba epizodickych a chronickych tenznich bolesti hlavy se 1isi
- uepizodickych bolesti s niz8i frekvenci (neni tak velké riziko rozvoje tolerance a
zavislosti)

= bézné podavaji analgetika-antipyretika (acetylsalicylova kyselina, paracetamol,
metamizol)

* nesteroidni antirevmatika (ibuprofen, ketoprofen, diclofenac, naproxen !!!
dlouhodobé, pravidelné uzivani analgetik neni racionalni pro vysoké riziko vzniku
zavislosti a neZadoucich G¢inki typickych pro tuto 1ékovou skupinu (nejcastéji
gastrointestinalni krvaceni a rozvoj bolesti hlavy z naduzivéani)!!!!

- u chronickych forem tenzni bolesti
= profylakticka 1é¢ba: tricyklicka antidepresiva (amitriptylin 30-75 mQ)
= venlafaxin 150 mg a mirtazapin 30 = lIéky 2. volby fadime

Bolesti hlavy v souvislosti s uzitim farmakologicky tucinné latky nebo s jejim
vysazenim
- zdkladnim pfedpokladem pro stanoveni spravné diagnozy dostatec¢né pecliva
farmakologicka anamnéza a znalost nezadoucich uc¢inki 1€kovych skupin a
jednotlivych 1éki, které vedou k rozvoji téchto bolesti
o bolesti hlavy vyvolané naduZivanim akutni analgetické medikace a triptanii = U
pacientl s chronickymi formami priméarnich bolesti hlavy napf. tenzni cefaleou nebo
frekventni migrénou
- vétSiné piipadlt dochdzi k rozvoji chronickych dennich bolesti hlavy, které
nereaguji na obvyklou medikaci — nejcastéji zneuzivané 1ékové skupiny: volné
prodejna analgetika-antipyretika, kombinovand analgetika, triptany a dfive ¢asto
naduZivany ergotamin ve fo
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40. Cluster headache a dalSi trigeminové autonomni bolesti hlavy
— zakladni patofyziologie, klinicka diagnostika, zakladni
princip lécby, odliSnost od migrény

Cluster headache

Lécba:

na rozdil od migrény a tenznich bolesti hlavy, vyskytuje nékolikanasobné¢ Cast&ji u
muzi

objevuje se po urcité casové obdobi, po kterém nasleduje obvykle delsi casovy
interval s iplnym vymizenim potizi (epizodicky cluster headache), méné Casto
nedochazi k remisi vice nez 1 rok (chronicky cluster headache)

piisn¢ jednostrannd bolest, s maximem v oblasti o¢nice nebo spanku, trvajici 15-
180 minut

jednotlivé ataky se mohou opakovat az osmkrat za den, ¢asto i v noci

periorbitalni bolest je charakteristicky spojena s vegetativnimi projevy — midzou,
chemozou spojivek, lakrimaci, zdufenim nosni sliznice a sekreci z nosu, nékdy i
pocenim na cele a tvafi a otokem vicka na postizené strané

typ bolesti se rlizni = ¢asto tepava nebo busiva bolest, vZdy vysoké intenzity, VAS
9-10/10Dbb.

patii k nejhtife snesitelnym bolestem hlavy

béhem zachvatu jsou pacienti neklidni, rozruseni, nevydrzi na misté, popochézeji
(,,no¢ni chodci®)

- akutni [écba:
= v prvé fadé doporucena inhalace 100 % Kkysliku s pratokem 6-12 I/min, sumatriptan
6 mg s.c., popi. sumatriptan 20mg ¢i zolmitriptan 5.10mg intranazaln€ na postizené
- profylaktickd [écba:

» V EU figuruje verapamil nejméné 240 mg denné

kratkodoba profylaxe kortikosteroidy.

= spolu s cluster headache jsou do skupiny trigeminovych autonomnich bolesti hlavy
zafazeny 1 dalsi typy bolesti hlavy:

» Epizodicka paroxyzmalni hemikranie ma obdobné ptiznaky jako cluster headache,
zéachvaty jsou vSak krat$i (2-30 minut) a jejich pocet piesahuje 20 epizod v jednom
dni. Tato hemikranie postihuje ¢ast&ji Zeny a v 1écb€ se dosud pouziva nejcastéji
nesteroidni antirevmatikum indometacin.

» Chronickd paroxyzmdlni hemikranie se od epizodické lisi trvanim potizi po dobu
vice neZ jednoho roku bez remisi. Spolehliva profylaktické 1é€ba neni znama, 1 zde se
pfednostné pouziva indometacin
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41. Primarni bolesti hlavy v klinické praxi — na co se zamérit
vV anamnéze, nynéjsi onemocnéni, klinické vySetreni, odliSeni od
sekundarnich bolesti hlavy

PRIMARNI BOLESTI HLAVY - spoletné znaky:
- celozivotni prevalence vétsiny populace
- stereotypni symptomatika u 1 jedince
- absence strukturalni patologie
- spole¢ny jmenovatel = hypersenzitivita trigeminu
- postihuje hlavné mladsich pacientt

ROZDELENT:
1. Migréna
2. Tenzni typ bolesti hlavy
3. Trigeminové autonomni bolesti hlavy
4. Dalsi primarni bolesti hlavy

DALSI PRIMARNI BOLESTI HLAVY

- Tato skupina zahrnuje bolesti hlavy, které jsou vSak vazany na situace, v nichz opakované
vznikaji a u nichZ nelze prokazat sekundaritu

Primarni bolest hlavy pii kasli

Primérni bolest hlavy pii fyzické zatézi

Primarni bolest hlavy spojena se sexualni aktivitou

Primérni bolest hlavy spojend s pozitim nebo inhalaci chladového stimulu

Primarni bolest hlavy spojend se zevni kompresi 1bi

Nové vzniklé denni trvalé bolesti hlavy

Diagnoza:
- diagnodza vSech téchto typt mize byt stanovena jen per exclusionem, tj. po vylouceni
veskerych organickych pficin
- hlavné tieba myslet na vaskularni malformace, ¢i jiné cévni onemocnéni, které mohou
mit velmi podobné klinické charakteristiky
- neurologické vySetieni:
- RA bolesti hlavy
- vznik, trvani, intenzita, vyvolavajici faktor, charakter bolesti, pocet atak/mésic
- vliv medikace, detnost uzivani medikace
- znamky hyperaktivity PARASY
- pfitomnost aury / fokaln¢ neurologické piiznaky

Anamnestické dotazy u bolesti hlavy:

Odkdy Vas boli hlava? Kde Vés hlava boli — na jednom misté nebo se mista bolesti stiidaji? Jak jsou
bolesti silné (mirné — stfedn¢ silné — silné — nesnesitelné)? Piipadné jakou intenzitu dosahuji na
skale 0-10? Cemu se daji ptirovnat a jakou maji kvalitu (ostra, bodava, tepava, busiva, svirava,
rozpinava, jako na rozskoc¢eni, jako by néco prasklo v hlave, ...). Trpite jednim nebo n€kolika
druhy bolesti hlavy? Jak ¢asto se objevuji? Jak dlouho trvaji, kdyz se objevi? Da se fici, ¢im jsou
vyvolavany? Po ¢em se zhorSuji? Po ¢em se zmirfiuji nebo ustupuji? Jsou spojeny s jinymi
obtizemi (bolesti kréni patefe, zvyseni krevniho tlaku, traz hlavy nebo kréni patete, ...)? Jsou horsi
pii télesné zatézi? Jsou vyvolavany psychickymi podnéty nebo stresem? Byvaji doprovazeny
nevolnosti nebo zvracenim? Vadi béhem bolesti hlavy svétlo nebo zvukové podnéty? Ustupuji po

23




ulehnuti nebo po spanku? Jaky vliv méa alkohol, popt. menstruaéni cyklus a hormonalni
antikoncepce na bolesti hlavy?

Popsany soubor otazek umoziuje ¢astecné odlisit primdarni bolesti hlavy od sekunddrnich. A je
vyhodny pro orientaci mezi jednotlivymi typy primarnich bolesti hlavy

SEKUNDARNI BOLESTI HLAVY

Priznaky:

- vys$i vek pfi vzniku bolesti hlavy (nad 50.r)

- akutné vzniklé progredujici bolesti hlavy

- rozvoj neurolog. loziskovych piiznakt

- bolesti hlavy zhorsujici/ zlepSujici se po postaveni / v leze na zadech, bolest hlavy pfi
Valsalvové manévru

- celkové piiznaky: febrilie, ibytek hmotnosti

- anamnéza chronického onemocnéni a imunosupresivni terapie (malignita, systém. Al

choroby)
PFitiny: Tamitypbolesiblary  Migeéna Chusterhesdache
_ vr , . dfuzni distibuce bolesti éasto jednostrann bolest pulzujicih sholestv
naduzivani gnalgetlk ‘ i s jicho ostra bolestvokolioka
- posttraumatické bolesti hlavy RO it projev SO - e
- degenerativni onemocnéni kréni vicka a midzou '
patete, dysfunkce [ prevahagen prevaha u muz
. , 7 :0 20% pritomna -
temporomandibularniho kloubu - e G o
L, L , ataky: hodiny-dny délka nelédené ataky: 472 hodin delka trv y:
- refrakéni vady, neléceny glaukom i
- temporélni arterltlda frekvence atak v primers Crydikrie frekvence atak: jedenkrit az Stytikrit
- nekompenzovana arter. hypertenze it N
Wmmlméhnenzily bolest stredn 3 silneé nteny silng, krutd bolest
nenarusuje denni Sinnosti interference s dennimi 3 peacovnimi te s dennimiap
aktivitami aktivitami
VAS3-4/10bb VAS6-9/ 10bb VAS9-10/10bb
Bolest hlavy v souvislosti s urazem hlavy Hephjesefyzickon :
S ! oo 28t zhortuje se fyzickou nimahou psychomotoricky neklid (noéni
a/nebo kréniho useku pateie chodai)
- vyzaduje vySetfeni zobrazovacimi m"“‘..,w,' M psei analgetika. nesterodo antirevmatika inhalace kyslku, pritok 715 1/min.
. o o A/nesteroidni antirevmatika aantiflogistika, triptany apod. triptany, lidokain, obstfik
metodami, k vylouceni antflogitikaapad. okeipitalnich nn.

strukturalniho postizeni, ale rovnéz
vySetieni technikami myoskeletalni mediciny k prikazu nebo vylouceni blokad a
reflexnich zmén v mékkych tkanich

Bolest hlavy v souvislosti s cévnim postiZenim v kranidlni nebo cervikdlni oblasti

- bolesti hlavy v souvislosti s cévnimi malformacemi, kdy vyrazné odliSné ptiznaky
byvaji v situacich bez ruptury, zatimco kruté, prudce se rozvijejici bolesti sved¢i s
vysokou pravdépodobnosti pro subarachnoidalni krvaceni (nej€astéji pii ruptuie
aneuryzmatu)

- Uintracerebralniho krvaceni pievazuji ptiznaky rozvijejiciho se syndromu nitrolebni
hypertenze, spolu s topickymi pfiznaky postiZené oblasti mozku a bolesti hlavy
zustavaji v pozadi.

Bolest hlavy v souvislosti s nitrolebnim postiZenim (onemocnénim) jiné, nez; cévni etiologie

- zahrnuje bolesti hlavy pii likvorové hypertenzi ¢i hypotenzi, n¢ktera zdnétliva,
nadorova, endokrinni onemocnéni (hypotalamicka a hypofyzarni)

- jsou spojeny s poruchami koncentrace, orientace a paméti, jako i se zménami
psychickych projevli a chovani (itlum nebo naopak ,,0dbrzdéné* chovani se snizenim
sebekontroly)
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Bolesti hlavy nebo v obliceji v souvislosti s (neurazovym) postiZenim lebky, krku, oci, usi,
nosu, paranazdlnich dutin, zubit nebo dutiny tistni
- diagnostickym i terapeutickym problémem je cervikogenni bolest hlavy, ktera se muze
vyskytovat v rizné ¢asové vazbe u pacientd s migrénou, tenznim typem bolesti hlavy i
u jejich kombinaci
Bolesti hlavy v souvislosti s duSevni (psychiatrickou) poruchou
- psychiatrické onemocnéni, zejména depresivni syndromy jsou ¢astou komorbiditou u
nemocnych chronickou primarni bolesti hlavy (napf. migrénou)
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42. Roztrousena skleroza — epidemiologie, patogeneze, klinické
projevy, diagnostika, diferencialni diagnostika

Demyeliniza¢ni onemocnéni CNS

- charakterizovana poskozenim myelinu v centralnim nervovém systému, které byva
velmi Casto provazeno ztratou axonti

- d¢leni demyelinizacni onemocnéni CNS do 5 zakladnich skupin (podle Valk a van der
Knaap):

1. zanétliva neinfekéni demyelinizaéni onemocnéni:
e Roztrousena skler6za mozkomisni

e Varianty roztrouSené sklerozy mozkomisni — encephalitis periaxialis diffusa Schilder,
encephalitis periaxialis concentrica Balo, Marburgska varianta RS, tumoriformni RS

e Neuromyelitis optica Devic
e Akutni diseminovana encefalomyelitida (ADEM)

2. zanétliva infekéni demyeliniza¢ni onemocnéni
e Akutni hemoragicka leukoencefalopatie

e Progresivni multifokalni leukoencefalopatie (PML)

3. ziskana toxicko-metabolickd demyeliniza¢ni onemocnéni
e Deficience vitaminu B12
e Centralni pontinni myelinolyza
e Onemocnéni Marchiafava-Bignami

4. hypoxicko-ischemicka demyeliniza¢ni onemocnéni

0,

¢ Posthypoxicka leukoencefalopatie

5. traumaticka demyeliniza¢ni onemocnéni

% Traumatické mozkové posSkozeni

RoztrouSena skleroza mozkomisSni

- chronické autoimunitni zanétlivé demyelinizacni onemocnéni CNS vedouci
k demyelinizaci nervovych vlaken a jejich nasledné ztraté

Epidemiologie RS
- onemocnéni, na jehoZ rozvoji se podili cela fada environmentalnich a genetickych
vlivia
- prevalence vyskytu RS se 1i$i v zavislosti na etnickém ptvodu a zemépisné poloze
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- nejvyssi prevalence onemocnéni je na Islandu, ve Skandinavii, Velké Britanii a
v zemich osidlenych lidmi pochéazejicimi z téchto tizemi: v USA, Kanadé¢, Australii a
Novém Zélandu

-V Asii misto RS dominuje onemocnéni neuromyelitis optica Devic, v oblasti rovniku je
témé&f nezndma

- prevalence onemocnéni RS u nas: 80—-130 nemocnych na 100 000 obyvatel

- pomér vyskytu Zeny:muzi 2:1

- mnoho studii popisuje souvislost mezi intenzitou UVB zafeni a prevalenci RS =
s piibyvajici intenzitou UVB zafeni klesa vyskyt onemocnéni RS (schopnosti UVB
zateni indukovat v kiizi tvorbu vitaminu D, ktery je povazovan za protektivni faktor
v souvislosti s rozvojem RS)

- dédi¢nost vnimavosti k RS je pravdépodobné polygenni

- nebyla zjisténa pfima souvislost mezi vyskytem virové infekce a RS, ale mezi nejvice
podezielé viry patii Ebstein-Barrové virus (EBV), cytomegalovirus (CMV) a herpes
simplex typ | (HSV

- rizikovymi faktory pro vznik ataky: infekce a stavy spojené se zvysSenim aktivity
imunitniho systému (ockovani, porod, menarche, klimax)

Etiopatogeneze RS
- charakterizovana procesem zanétu a neurodegenerace

- typicky je ndlez mnohocetnych infiltrath v bilé hmoté&, ve kterych se nachazeji
aktivované T-lymfocyty a makrofagy, v mensi mife B-lymfocyty

- Onemocnéni je spousténo imunitni reakci na myelinu podobny epitop, coz vede
k tvorbé a aktivaci T-lymfocyti cilenych na neidentifikovany antigen

1. Autoimunitni teorie

- pfi poskozeni mozkové tkdn€ dochdzi k aktivaci mikroglie, ktera ovliviiuje HLA
systém

- aktivovand mikroglie produkuje cytokiny a chemokiny umoziujici vstup lymfocytt,
monocytl a dendrocytiim podobnym bunkam do 1éze

- soucasné s tim se antigeny z CNS dostavaji do periferie (nalézany v krénich a
paraspindlnich lymfatickych uzlinach)

- imunitni reakce se spousti v lymfatickych uzlinach, kde dochazi k vazbé antigenu na
antigen-prezentujici buniku prostfednictvim MHC II. tfidy a soucasné k navazani CD4+
T-lymfocytu pies receptor T-lymfocytu (TCR)

- tato vazba iniciuje klonalni expanzi CD4+ T-lymfocytu, které piechazeji pres hemato-
encefalickou bariéru (HEB) a nachazeji se pfedevSim perivaskuldrné a v meningach

- CDB8+ T-lymfocyty rozeznavaji molekuly MHC 1. tfidy a nachazeji se tedy uvnitt
zanétem postizené tkané

- aktivované CD4+ T-lymfocyty stimuluji makrofagy k produkci interleukinu (IL)-1, IL-
6 a tumor nekrotizujiciho faktoru (TNF)-a.

- CD8+ T-lymfocyty diky své schopnosti vazat se na MHC 1. tfidy mohou atakovat
oligodendrocyty a neurony
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B-lymfocyty jsou aktivovany rovnéz v lymfatickych uzlinach prostfednictvim
dendritickych bun¢k = jejich klondlni expanzi spousti vazba na aktivovany antigen-
specificky T-lymfocyt

takto aktivované B-lymfocyty pfechazeji rovnéz ptes HEB, infiltruji perivaskularni
prostory a meningy a produkuji antigen-specifické protilatky

= reparace poskozenych myelinovych pochev je mozna pouze na poc¢atku onemocnéni, kdy
neni jesté poskozeno velké mnozstvi oligodendrocyta, které jediné jsou schopny vytvaret
centralni myelin

= nove¢ vytvoreny myelin neni plnohodnotny, je tenci a kratsi; vedeni vzruchu je pomalejsi

= po opakovanych vzplanutich zanétu v urcité lokalizaci dochéazi k poskozeni i
oligodendroglie, coz zpiisobuje vyrazné omezeni regeneracni schopnosti myelinu a
nasledné poskozeni axonu

= obrazem remyelinizace jsou tzv., stinové plaky: oblasti s méné denznim myelinem a
nestejnou tloustkou myelinové pochvy (makroskopicky se jevi bledsi nez okolni nervova
tkan); castejsi v akutnim stadiu onemocnéni nez v obdobi chronické progrese.

Formy RS

ataka = vznik novych nebo zhorSeni jiz stavajicich neurologickych ptiznaku, které trvaji
alesponl 24 hodin a nejsou provazeny horeckou
progrese = trvalé zhorseni objektivniho neurologického nalezu trvajici 3—6 mésici

klinicky izolovany syndrom (CIS) = prvni klinicky pfiznak onemocnéni RS
klinicky definované RS (CDMS) = pokud se vyvine dalsi ataka

relabujici remitujici

- trpi 85 % nemocnych v prvnich 10-15 letech nemoci

- atakami s rtizné dlouhymi obdobimi remisi a s riznou mirou Gpravy klinického
nalezu po jednotlivych atakach

-V tomto obdobi je na MR patrnd vysoka zanétliva aktivita
- bchem let mira zanétu kleséa a RS prechazi do
stadia sekundarni chronické progrese

- ataky jiZ nejsou tak ndpadné a dochazi spiSe k postupnému nartstu neurologického
deficitu

- ptfevaha neurodegenerace a vyCerpanim rezerv CNS

- uroven neurologického deficitu odpovida stupni 4-5 Kurtzkeho Skaly (EDSS)
relabujici-progredujici

- s vysokou zanétlivou aktivitou a soucasné s velkou mirou neurodegenerace

- neuplna Gzdrava po atakach

- charakterizovan postupnym narastem neurologického deficitu a béhem nékolika
malo let nemocného tézce invalidizuje

- postihuje asi 3 % nemocnych

primarni progrese — od po¢atku onemocnéni k pozvolnému naristu invalidity,
pfedevsim spastické paraparézy DKK
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- patogeneticky ponékud odlisny = prevlada neurodegenerace a ztrata
oligodendrocytl i axonti

- terapeuticky velmi malo ovlivnitelny

e benigni RS = po mnoha letech trvani onemocnéni, kdy nedochazi k atakam ani
k progresi invalidity

e maligni, Marburgska forma = béhem tydnii az mésicti vede nezavisle na terapii
k tézké invalidizaci az smrti jedince

e tumoriformni RS = klinickym 1 MRI obrazem miize imitovat nddorové onemocnéni,
infek¢ni Ci jiné zanétlivé onemocnéni; pritomnost solitdrnich lozisek v bilé hmoté
mozkové vétsich nez 2 cm s perifokalnim edémem a prstencitym vychytavanim
kontrastni latky pti MR vySetteni

Klinické priznaky

- ruznorodé

- jejich charakter zavisi na lokalizaci zanétlivého infiltratu:

- naopak lozisko v oblasti kolem komor mtze zlistat asymptomatické

retrobulbarni neuritida — zanét ocniho nervu; nejcastéj$im a vétSinou prvnim piiznakem
- zhorSeni vizu, od zamlzeni, pfes skotomy a poruchu barevného vidéni, az po kompletni
Ztratu vizu

- dochdazi k demyelinizaci optiku provazené lokalnim otokem, ktery se miize projevovat
prominenci papily o¢niho nervu na o¢nim pozadi

- Uhthoffiiv fenomén = po vétsi zateézi (fyzicke, ale napt. i v horku) dochazi
k pfechodnému zhorseni vizu, které po odeznéni vyvolavajici pfi¢iny ustupuje

poruchy ¢iti (hypestézie, parestézie, hyperestézie)

centralni poruchy hybnosti provazeny spasticitou = zvySeni svalového tonu v dasledku

ptreruseni tlumivych drah z vyssich etdzi a misnich interneuronti

mozeckové poruchy = velmi malé 1éze mozeckovych drah mohou zputsobit tézky defekt

poruchy okulomotoriky a nystagmus = zptisobeny postizenim mozkovych nervi a jejich
drah; projevuji se diplopii

neuralgie mozkovych nervu

sfinkterické potize = urgence, opozdény start moceni, retence moci s recidivujicimi
uroinfekty, inkontinence, event. kombinace téchto potizi, obstipace ¢i inkontinence stolice

sexualni dysfunkce
deprese

unava

bolest

Lhermittiv priznak

Diagnostika
Kurtzkeho Skdla Expanded Disability Status Scale
- posouzeni klinického stavu pacientl a hodnoceni jeho vyvoje v Case

- hodnoti 8 funkénich systémi: vizus, mozkovy kmen, pyramidovy, mozeckovy a senzitivni
systém, sfinktery a mentalni status
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- nevyhoda: zohlednuje hlavné schopnost chilize, ne dovednosti dominantni ruky a stav
kognice

McDonaldova kritéria

-k diagnostice RS nutné prokazat diseminaci procesu v ¢ase a prostoru
- soucasn¢ bylo akceptovano, Ze nové 1éze na MR mohou nahradit klinickou ataku

e diseminace v prostoru (DIS) — ptitomnost alespon 1 T2 1éze ve 2 ze 4 lokalizaci
typickych pro RS (periventrikuldrné, juxtakortikdlné, infratentorialn€ nebo v mise)

e diseminaci v ¢ase (DIT) - soucasna pritomnost asymptomatickych Gd-enhancujicich
a neenhancujicich 1ézi na jediném skenu

- pokud tato Kkritéria nejsou splnéna, je nutné provést kontrolni MR vySetfeni s ¢asovym
odstupem

Pomocnda vysetieni

» MR: dvé zakladni role: 1. podporu diagnozy RS a vylouceni jinych chorob v ramci
diferencialni diagn6zy a 2. monitoraci prubéhu onemocnéni a predikci mozného
klinického zhorSeni

= typicka hyperintenzivni loziska v bilé hmot& mozkové periventrikularné, juxtakortikalné
a infratentorialn¢ na T2-vazenych fezech a ve FLAIR (fluid-attenuated-inversion-
recovery) sekvencich

= typické pro RS jsou loZiska nachazejici se v corpus callosum, tzv. Dawsonovy prsty

= akutni zanétliva loZiska se zobrazuji jako hyperintenzni loziska na T1-vazenych fezech
po nitrozilnim podani gadolinia

» vySetfeni mozkomisniho moku

» prikaz intratekalni syntézy IgG a ptitomnost oligoklonalnich IgG pasi =
rozhodujici pro diagnostiku

> ophtalomologické vySetieni

» OCT - opticka koherentni tomografie = vyuziva odrazu infracerveného svétla
Vv oblasti sitnice k vytvoreni jejiho dvojrozmérného a trojrozmérného obrazu
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43. Strategie 1é¢by roztrousené sklerozy — 1é¢ba ataky, dlouhodoba
imunomodula¢ni 1é¢ba, symptomaticka terapie

patii mezi nevylécitelné choroby
pii v€asné diagnostice a dostatecné razantni terapii jsme v souc¢asnosti schopni vyrazné snizit
aktivitu onemocnéni a zpomalit progresi neurologického deficitu

vzhledem Kk odlisnosti imunopatologickych déji u jednotlivych forem RS, lze terapeuticky
ptistup rozdélit:

e |écbu akutni ataky,

e dlouhodobou terapii ke sniZzeni poctu atak a zpomaleni progrese onemocnéni,
e eskalacni terapie

e terapie v piipad¢ agresivniho prib&éhu nemoci,

e lécba CIS — 1écba jiz po 1. atace

Lécba ataky

- zlaty standard — podani pulzu methylprednisolonu v davce 3-5 g i.v., po kterém lze
nasledné podat methylprednisolon ¢i prednisolon ve snizujici se davce peroralné

- S ohledem na jeho nezddouci ucinky je nutné chranit zazivaci trakt (antacida, blokatory
protonové pumpy), myslet na prevenci osteoporozy (podavani vapniku, magnesia,
vitaminu D, pohybovy rezim, hormonalni substituce), kontrolovat krevni tlak a glykémii,
zvlasté u diabetikt

- variantou — podani intraveno6znich imunoglobulinu (IVIg) pacientkdm v poporodnim
obdobi ke sniZzeni poctu relapsi

-V piipadé@ té7ké ataky nereagujici na terapii vysokymi davkami kortikoidi — metodou
volby je provedeni plazmaferézy, ktera ma az 8§5% efekt na regresi neurologického
deficitu

Dlouhodoba imunomodulac¢na lé¢ba

- nutna v¢asna diagnostika pacientli
- pouziva Se biologicka 1é¢ba: DMD terapie 1. a 2. linie (nevyléci, jen moduluje prubéh
nemoci)

1. DMD l.linie

indikovani nemocni po 1. atace onemocnéni (po CIS) nebo nemocni vykazujici urcitou
aktivitou onemocnéni a to nejméné 2 ataky za rok nebo nejmén¢ 3 ataky za 2 roky

jejich efektivita je udavana kolem 30 %, a to pouze v pocatecnich stadiich choroby vzhledem

'''''

o INTERFERONY - ptsobky produkované buiitkami napadenymi virovou infekci
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o IFN beta -1a (Rebif 22 a 44 inj., Avonex inj.) = produkovan linii ovarialnich bunék
¢inskych kifecki, do kterych byl vlozen gen pro tvorbu tohoto IFN

v

- podobngjsi lidskému IFN; vykazuje méné nezddoucich ucinkt

o IFN beta-1b (preparat Betaferon inj.) = vyrabi bakterie Escheria coli

= snizuji aktivaci a proliferaci jiz aktivovanych T-lymfocytl a snizuji permeabilitu HLB
=NU: flu-like syndrom (chiipkové p¥iznaky — febrilie, zimnivce, tiesavka, polyartralgie,

polymyalgie

lokalni kozni reakce ve formé lokalni zarudnuti

fibrézni zmeny podkozi

zvySend unavnost

cephalea

deprese

o glatiramer acetat (preparat Copaxone inj.)
- jedinou antigenné specifickou G¢innou terapii RS
- stimuluje tvorbu populace tlumivych lymfocytl snizujicich zanétlivou aktivitu v CNS
- prokazany i jeho neuroprotektivni vlastnosti
- NU: nejsou tak intenzivni, jako u interferont

- nevyhodou je Casté aplikace

o teriflumonid (Aubagio 14mg tbl.)

- jedinym preparatem fazenym do prvni linie DMD

- zpusobuje snizeni poctu aktivovanych lymfocyti schopnych ptestupu pies
hematoencefalickou bariéru do CNS

- diky vazb¢ na plazmatické bilkoviny pfetrvava v organismu 8 mésicii az 2 roky

11! Proto by nemél byt podavan Zenam ve fertilnim véku, bez u¢inné antikoncepce,
téhotnym a kojicim Zenam vzhledem k jeho potencialni teratogenité.!!!

(v ptipadé otéhotnéni ¢i planovani gravidity je mozno provést urychlenou eliminaci

teriflunomidu z organismu podavani kolestyraminu coz je ale technicky dosti obtizné)

- NU: elevace jaternich testi, pokles poctu leukocytii (lymfocytd a neutrofiltt), vzestup
krevniho tlaku

2. DMD 2.linie
- léky druhé volby, v ptipad¢ inefektivity 1€ki prvni volby a vysoké aktivity
onemocnéni s velkym poctem relapsti a rychlou progresi klinického deficitu

o natalizumab (preparat Tysabri)
- prvni monoklonalni protilatka pouzivana v neurologii
- SniZuje pocet relapsti, sniZzuje pocet ¢i objem T2-hyperintenzivnich 1ézi na MR
- riziko rozvoje progresivni multifokalni encefalopatie (PML)
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- vznika reaktivaci a mutaci endogenné ptitomného polioma DNA viru

- V ramci farmakovigilance se pfed zacatkem terapie natalizumabem provadi MR
mozku a vySetieni séra na ptitomnost DNA JC viru

- pokud je potvrzena diagn6za PML, je nutné podavani natalizumabu ihned ukoncit
a provést plazmaferézu

o fingolimod (preparat Gilenya)

- pro relaps-remitentni formu RS

- vaze se na sfingosin-1-fosfatovy receptor (S1P) lymfocytl, ¢imz brani jejich vstupu do
cirkulace a zadrzuje je v uzlinach

- neuroprotektivni efekt

NU:

- v dtsledku vyskytu velkého poctu S1P receptorti v myokardu vyvolavaji jeho prvni davky

bradykardii az AV blok, proto je pfi jeho prvnim podéni nutnd observace s monitoraci
EKG

o Dimethyl fumarat (preparat Tecfidera 240mg tbl.)
- potlacuje aktivitu imunitnich bunék a produkci prozanétlivych cytokini
- velmi dobfe tolerovan
- podéva se peroralné
NU: ndvaly horka a zarudnuti v obliceji po poziti 18ku, gastrointestindlni potize ( nausea,

vomitus, bolesti bficha nebo priijem)= doporucuji se dietni opatieni a nasazeni
omeprazolu

o alemtuzumab (pFipravek Lemtrada) — nejucinnéjsi 1€k, ktery byl uveden na trh

- humanizovana monoklondlna protilatku proti znaku CD52 exprimovanému na T a B-
lymfocytech, NK bunikdch a monocytech

- vazbou na tento antigen a aktivaci komplementu zpusobuje cytolyzu B i T-lymfocyt

-V lymfotvornych organech pak postupné dochézi k tvorbé novych lymfocytl a nasledné ke
zmén¢ proporci jednotlivych lymfocytarnich subpopulaci
o cladribin (p.o. tbl.) — purinovy analog cytotoxicky ptisobici na lymfocyty, a
zpusobujici tak dlouhodobou lymfopenii

= podani téchto 1€kt podléha piisnym kritériim
- pacienti, ktefi tato kritéria nespliiuji, jsou odkazani na 1é¢bu klasickymi imunosupresivy
e Azatioprin

e Metotrexat je antagonista kyseliny listové. Inhibici syntézy DNA zpisobuje
snizeni poctu B a T-lymfocytii, proliferace makrofagl, naruseni antigenni
prezentace

e Mofetil mykofenolat zpomaluje lymfocytarni proliferaci a expresi povrchovych
antigent T-lymfocytd. NU: pancytopenie, sklon k infektiim a karcinogeneze

- v ptipadé inefektivity ¢i intolerance 1€kt prvni volby nebo v pfitomnosti imunodeficitu je
lékem volby podani intraven6znich imunoglobulini

Intenzivni imunomodula¢ni lé¢ba v pripadé agresivniho priibéhu nemoci
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kdyz vyse uvedend terapie ztraci na uc€innosti

zpocatku je mozné K 1ékiim prvni volby piidat klasicka imunosupresiva ¢i podavat pulzy
methylprednisolonu intravendzné

dalsi, agresivnéj$i moznosti je podavani pulzi methylprednisolonu s cyklofosfamidem
cil: stabilizace onemocnéni se zastavenim progrese deficitu

pokud ani tato terapie nebyla efektivni, byla experimentalné¢ provadéna autologni
transplantace hematopoetickych kmenovych bunék

Symptomaticka terapie

ke zmirnéni pfiznakti onemocnéni

ovlivnéni spasticity : centralni myorelaxancia (tizanidin, baclofen, tetrazepam), lokalni
aplikace botulotoxinu

vyrazna spasticita dolnich kondetin pfistoupit: intratekalni podavani baclofenu pumpou
sfinkterické potize: anticholinergika, myorelaxancia, lokalni aplikace botulotoxinu
uplné vypradzdnéni mocového méchyie : Cistou intermitentni katetrizaci

neurogenni bolesti : gabapentinem, pregabalinem nebo napt. karbamazepinem
depresie: SSRI- blokatory zpétného vychytavani serotoninu

nedilnou soucasti péce o pacienty s RS je soustavna rehabilitace udrzujici jejich fyzickou
kondici a zmirfiujici ptiznaky (predevsim spasticitu), psychoterapie, ergoterapie nebo
socialni poradenstvi
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44, Neuromyelitis optica Devic (NMO)

- patfi k autoimunitnim demyelinizacnim chorobam

- madlo frekventované onemocnéni, (1 % demyeliniza¢nich onemocnéni CNS)

- postihuje pfedevsim zeny v poméru 3:1 k muzim

- vyznacuje se izolovanou optickou neuritidou a soucasné ¢i s Casovym odstupem se
rozvijejici longitudindlni extenzivni myelitidou (LEM) postihujici alespont 3 miSni
segmenty

- pro stanoveni diagnozy NMO je dulezity priikkaz protilatek proti aquaporinu-4 v séru,
oligoklonalni IgG pasy v likvoru vétSinou chybi

- aguaporin 4 = transmembranovy protein, ktery reguluje ptestup vody pies bunéénou
membranu; lokalizovan v Sedé hmoté misni, periventrikularni a periaqueduktalni
oblasti mozku, coz koresponduje s lokalizaci zanétlivych lozisek u NMO

- charakteristické symptomy: recidivujici tézké optické neuritidy jednostranné ¢i
oboustranné provazené transverzalni myelitidou

- tyto symptomy nemaji na rozdil od RS tendenci ke spontanni remisi

- progndza onemocnéni = neptizniva; 50 % nemocnych ztrati béhem prvnich 5. let zrak na
jednom ¢i obou ocich a jsou obtizn€ mobilni; 5 let prezije asi 70 % nemocnych

- pricinou umrti je nej¢astéji respiracni insuficience vznikajici v disledku postizeni kréni
michy

- zékladné vySetieni = MR vySetieni a stanoveni pritomnosti protilatek proti
aquaporinu 4 v séru

- na MR michy nachdzime LEM, MR mozku byva zpocatku zcela bez patologie

-V prubéhu onemocnéni mizeme nalézt nespecifické abnormity v hypotalamu a mozkovém
kmeni

Revidovana Wingerchukova kritéria pro diagnozu NMO (2006)

1. Absolutni kritéria:
e Retrobulbarni neuritida
[ ] LEM

2. Podptirna kritéria:
e Negativni MRI mozku na poc¢atku piiznakii nebo pouze nespecifické 1éze
e Pfitomnost LEM na MRI michy
e Pozitivita anti-APQ4 protilatek v séru

Terapie
e vysoké davky kortikeidua — Iékem prvni volby pfi relapsu NMO je podavani
Vv celkové dévce 5 g methylprednisolonu i.v.
- Vv piipadé nedostatecného efektu je doporuceno pokracovat sérii plazmaferéz

e cyklofosfamid — pii nedostupnosti plazmaferézy 1ze podat zvl. u pacienti se
systémovym onemocnénim pojiva
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chronickou terapii volime podle aktivity onemocnéni, véku pacienta a
konkomitantnich onemocnéni

- podavani kombinace nizkych davek prednisonu (5-15 mg/den) a azathioprinu

(2,5-3 mg/kg/den)

- mykofenolat mofetil (2x500mg/den az 2x1000mg/den) = v piipadé jeho

intolerance

rituximabem = u nemocnych s agresivnim priabéhem onemocnéni (monoklonalni
protilatka proti pre-B a B-lymfocytiim s povrchovym znakem CD-20)

o stejné jako u natalizumabu hrozi rozvoj PML
methotrexatem
IVIG (0,4g/kg/den 5x, udrzovaci davka 1 g/kg/den 2x co meésic)

Plazmaferéza = nemocnym zcela rezistentnim k dosavadni terapii 1ze provadét co 1
az 2 tydny
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45. Zanétliva demyeliniza¢ni onemocnéni — ADEM, encephalitis
Balo, encephalitis Schilder, Hurstova leukoencefalitida,
progresivni multifokalni leukoencefalopatie

Akutni demyeliniza¢ni encefalomyelitida (ADEM)

- akutni autoimunitni onemocnéni rozvijejici se prevazné u déti a adolescentti v 1-2tydenni
navaznosti na infekt hornich dychacich cest, nebo vakcinaci

- probihd jednordzove (pokud dojde k recidivé, je nutné pomyslet na RS)

- demyelinizace v CNS byva provazena demyelinizaci PNS, rozvojem AIDP (Guillain-
Barré¢)

-V likvorovém nalezu byva mirnd lymfocytarni pleiocytdza a lehce zvySena proteinorachie

- MR: nachazime vicecetnd, rozsahla T2 a FLAIR hyperintenzivni loziska supra- a
infratentorialng v bilé 1 Sedé¢ hmoté mozkové, u 30 % nemocnych také loziska miSni

- Casto se syti kontrastni latkou, pak maji prstencity lem
Terapie:
e i.v. methylprednisolon v celkové davce 3-5 g nasledovana jeho peroralnim podanim
Vv sestupné davce po dobu 4-6 tydnu
e |VIG — varianta
e plazmaferéza
- vétSinou zanechdva maly klinicky deficit, u 1/3 nemocnych ptetrvava kognitivni deficit

- mortalita je 10-30 % v dusledku refrakterni nitrolebni hypertenze, respira¢niho selhani ¢i
sepse

- u Yanemocnych zpocatku diagnostikovanych jako ADEM vyvine do 2-5 let RS

Encephalitis periaxialis concentrica Balé
- velmi vzacné onemocnéni nezndmé etiologie

- dochazi k velmi rychle progredujici psychické alteraci, mnestickym vypadktim,
epileptickym paroxysmim a rozvoji paréz

- histologickém vySetfeni jsou popisovana perivaskuldrni zanétliva loZiska s okolni
demyelinizaci

o na okraji demyeliniza¢ni zOny probiha remyelinizace, na jejim zevnim okraji
dochazi opét k demyelinizaci
- MRI - pozorujeme pruhovitd demyelinizacni loziska v bilé hmot& mozkové piipominajici
cibuli
- likvorové vySetieni — mize byt zpocatku zcela v norme

Encephalitis periaxialis diffusa Schilder

- velmi vzacné demyeliniza¢ni onemocnéni neznamé etiologie

- postihuje déti a adolescenty

- projevuje se rychle progredujicim kognitivnim deficitem, slepotou, hluchotou,
pseudobulbarni symptomatickou a kvadruparézou
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- Vv pruabéhu nekolika let kon¢i fatalné

Zanétliva infekcni demyelinizacni onemocnéni

Akutni hemoragicka leukoencefalitida (Hurstova choroba)

- raritni varianta ADEM

-V navaznosti na respiracni infekt dochazi béhem nékolika hodin k rozvoji febrilii,
cephaley, kieci a poruchy védomi

- MRI — nachazime perivaskuldrni hemoragie s perifokalnim edémem

- likvor — ptitomna polymorfonuklearni pleiocytoza

Terapie: jsou doporuc¢ovany vysokodavkované intravenozni kortikoidy a plazmaferéza

Progresivni multifokalni leukoencefalopatie (PML)

- fatdlni subakutni encefalitida

- puvodcem je JC virus patfici k poliomavirim

- kaktivaci JCV dochazi ptedev$im u imunodeficitii s poskozenou T-buné&¢nou imunitou

(HIV) nebo v disledku dlouhodobé imunosuprese (organové transplantace, terapie
monoklondlnimi protillatkami napf. natalizumabem u RS)

- JCV napada oligodendrocyty a vede k jejich nekroze

- typické ptiznaky PML: psychické zmény, zmény osobnosti a kognitivni deficit, parézy,
poruchy zraku ve smyslu hemianopsie, senzitivni ptiznaky, cerebelarni ataxie, zachvaty

- narozdil od RS se tyto symptomy rozvijeji pozvolna

- MR — hyperintenzni zmény lokalizované ptedevs§im subkortikalné, periventrikularni léze
jsou vzacné

- Jejich okraje jsou Spatné ohrani¢ené a 1éze se nesyti po podani kontrastni latky
- diagndéza PML: spojena piedevsim s terapii natalizumabem

- pokud se PML prokéaze, je nutné podavani natalizumabu ithned ukoncit a provést
plazmaferézu nebo imunoadsorpci k jeho odstranéni z organismu
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46. Toxickometabolicka a hypoxicko-ischemicka demyeliniza¢ni
onemocnéni — Wernickeho encefalopatie, Korsakoviiv syndrom,
Funikularni myelinolyza, Marchiava-Bignamiho syndrom,
posthypoxicka leukoencefalopatie, thalamické mozkové
poranéni

Deficience vitaminu B1 (Wernickeho encefalopatie)

- akutné ¢i subakutné probihajici onemocnéni postihujici pfevazné nemocné s chronickym
abusem alkoholu

- charakteristické pfiznaky = encefalopatie, oftalmoplegie a ataxie

- nemocni jsou zmateni, dezorientovani, trpi poruchou paméti, je omezena spontanni fec,
méng Casto je pfitomna kvantitativni porucha védomi

- po odeznéni akutnich psychotickych symptomi se vétSinou rozvine Korsakoviiv
syndrom:

o retrogradni i antegradni amnézie, kterou nemocny kompenzuje konfabulacemi
- pacient je dezorientovany v ¢ase a prostoru

- pfi¢inou je deficience thiaminu u alkoholiki zptisobena malnutrici, jeho omezenou
resorpci a snizenim aktivity enzymu metabolizujicich thiamin v CNS

- thiamin je nezbytny pro zaji$téni axonalniho transportu a synaptické transmise

- MRI — vySetieni nachdzime hyperintenzity periaqueduktalné a v oblasti medialnich
thalamii, atrofii mammilarnich téles a loziska nespecifické demyelinizace

- diagnoza — potvrdi nizka hladina thiaminu v séru, v naSich podnimkach spiSe nizka
hladina vitaminu B12, folatu a zvySena hladina laktatu

Terapie:

- parenteralnim (50-100 mg/den i.v.) a nasledn¢ peroralnim podavani thiaminu

- nejdfive se upravuji okohybné poruchy a ataxie, kognitivni zmény perzistuji dlouhodobé

- uléCenych pacienti se udava 10-20% mortalita

Deficience vitaminu B12

- pavodcem kombinované systémové degenerace, kde dominuje postizeni zadnich provazct
miSnich = funikuldrni myeléza

- projevuje se psychotickymi stavy, zménou osobnosti, demenci a oboustrannou poruchou
VIZU
- diagnoza: pfispiva nalez makrocytarni anémie a sniZeni hladiny vitaminu B12 v séru
Terapie:
- substituce vitaminu B12

Centralni pontinni myelinolyza

- vzacné zdvazné onemocnéni spocivajici v demyelinizaci mozkového kmene, predevsim
pontu, ale i mesencefala, bazalnich ganglii a cerebella

- popsana zejména u chronickych alkoholiki
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- zpusobena rychlymi zménami osmolality séra, pfedevSim rychlou korekci nizkych hladin
minerali

- dochézi pfitom k presunu tekutin v mozkové tkani z intracelularniho prostoru
extracelularn€ a nasledné k osmotické destrukci myelinu

- rizikové stavy: abusus alkoholu, zvl. odvykaci stav, malnutrice, onemocnéni jater a ledvin

- klinicky obraz: zpoc¢atku apatie, nausea s vomitem, pozdé&ji pseudobulbarni paralyza,
parézy okohybnych nervi, centralni kvadruparéza, delirium az koma

Terapie:
- podavani IVIG ¢i kortikoidi, ale se spornym efektem
- dulezita je predevsim prevence, vyvarovat se vzestupu koncentrace Na v séru

Onemocnéni Marchiafava-Bignami
- raritni onemocnéni

-V soucasnosti postihuje pifevazné alkoholiky, ale 1 nemocné s malnutrici
- etiologie zstava dosud nezndma
- typicka je selektivni demyelinizace corpus callosum

- klinické symptomy: prefrontalni syndrom s poruchami chovani, apatii nebo agresivitou,
deliberacnimi fenomény, inkontinence, kifeCové stavy, apraxie, parézy ¢i ataxie

- muze probihat akutné s rychle se rozvijejici symptomatikou a komatem vedoucim k timrti,
ale i chronicky

Terapie:
- doporucuje se parenteralni podavani vitamina skupiny B nebo podévani kortikoida

Posthypoxicka leukoencefalopatie

- raritni onemocnéni rozvijejici se dny az tydny po prolongované cerebralni hypoxii

- popsané u nemocnych po intoxikaci oxidem uhelnatym

- v soucasnosti kromé& CO intoxikace anestézii pti chirurgickych vykonech, predavkovani
opiaty ¢i benzodiazepiny, u novorozenci prenatalni nebo perinatalni hypoxie

- nékterd agens (heroin) jsou navic pfimo myelinotoxicka
Klinické priznaky mohou byt dvoji povahy:
1. parkinsonsky syndrom = dystonie, agitovanost, apatie, halucinace

2. akineticky mutismus = prolongovana apatie, inkontinence moci i stolice, minimalni
odpovéd’ na algické podnéty, emocni labilita

Traumatické mozkové poranéni

- odpovida axondlnimu mozkovému poranéni

- postizena nejéastéji oblast kortiko-subkortikalni, corpus callosum, capsula interna,
centrum semiovale a rostralni kmen

- klinicky se projevuje kognitivnim deficitem, poruchami paméti, pozornosti a exekutivnich
funkecti

- fMRI —v postizenych oblastech dochazi k demyelinizaci, pferuSeni axonti a tim redukci
funk¢nich spojii v CNS
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47. Plexopatie

Periferni nervovy systém — tivod

- je tvofen perifernimi, hlavovymi a autonomnimi nervy, a to véetn¢ piednich a zadnich
rohti miSnich a gangliovych bunék v misSnim segmentu

- gangliové buiiky (motorické, senzitivni i autonomni) se nachazeji v miSnich segmentech,
senzitivni neurony rovnéz ve spinalnich gangliich a gangliich hlavovych nervili, neurony
autonomniho systému v gangliich paravertebralnich i hlavovych nervii a déle i
Vv perifernich orgéanech (v srdci, zazivacim systému)

- vlastni gangliové buriky (neurony) maji relativné malé t€lo a dlouhé vybézky — dendrity a
neurity (i pfes 1 metr)

-V téle neuroni se nachazeji bunécné organely diilezité pro ziskavani energie
(mitochondrie), pro tvorbu bilkovin (ribozomy, endoplasmatické retikulum), pro transport
(mikrozomy), diilezité z genetického hlediska (jadro, mitochondrie)

Plexopatie
Definice:

- poskozeni plext (cervikalni, brachialni a lumbosakralni plexus) rizného ptivodu
Etiologie:

- 1éze plexu byvéa traumatického ptivodu, zadnétliva, autoimunitni, kompresivni, ischemicka,

toxicka, hereditarni
Klinicky obraz:
- zélezi na rozvoji a rozsahu poskozeni plexu, soucasné se vyskytujicich dalSich pfiznacich.
Diagnostika:

- zobrazovaci vySetteni (MRI, CT, UZ), laboratorni odbéry (odbéru na autoprotilatky,

genetické vySetteni), cévni vySetfeni (UZ, angiografie, venografie), likvor, EMG
Diferencialni diagnostika:

- odlisit polyradikulopatii (poskozeni nékolika kotfenti se simultannim vznikem ¢i se
soucasnou progresi, lokalizace mize byt na jedné konceting, ale Casteji oboustranné a
nékdy je i postizeni kofent difuzni.,) spinalni procesy, polyneuropatii

Terapie:

- zélezi na pfi¢iné — konzervativni (rehabilitace + medikamentdzni) ¢i chirurgicka

(dekomprese, pfemosténi defektu, rekonstrukce plexu)

Léze cervikalniho plexu

tvofen rami ventrales spinalnich nervi C1-C4

inervuje: hluboké sijové svaly, dolni dv¢ téetiny trapézového svalu a zejména branici
senzitivné inervuje: krk, ramena az po akromion, piedni stranu hrudniku az téméf po
bradavky

pficina: traumaticky, na podkladé tumoro6zni infiltrace, zdnétem, traumaticky iatrogenné
bolestiva amyotrofie ramene: Vyznacuje se rovnéz postiZenim svalstva ramene (véetné m.
trapezius) 1 branice

paréza branice: vede k dusnosti, vice v noci — vleze (ortopnoe), omezeny pohyb branice se
prokéze skiaskopicky, pomoci ultrazvukového vysSetieni, na MRI ¢i CT hrudniku

Léze plexus brachialis
- tvofen 5 kofeny (C5-8 a Th1l) a Casto jesté prichazi vétve z kofene C4
- zakladni vztah pro diagnostiku 1ézi plexus brachialis je vztah ke ganglion spinale
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- rozeznava se proto:
e |éze pre- a postganglionalni (v téch nejsou vybavné SNAP a ptitom porucha ¢iti je
pii obou typech 1ézi)
e supra- a infraklavikularni = podle vztahu ke klicku
Supraklavikuldrni ¢ast:
¢ horni truncus = tvotfen vldkny kotent C5-6
e stfedni truncus = pfevazné kofenem C7 (v mensi mife C6 a C8)
e dolni truncus = C8-Th1l
= ze supraklavikularni ¢asti plexus brachialis vychazi:
» n. dorsalis scapulae (pro mm. rhomboidei)
» n. thoracicus longus (pro m. serratus anterior)
» n.suprascapularis (pro mm. supraspinatus a infraspinatus)
Infraklavikuldrni ¢ast:
-V této Casti pazni pletené se nachazeji sekundarni svazky — fascikly
- vlékna plexu jiz ztraceji segmentalni uspotfadani a z dolni ¢asti pazni pletené vychdzeji
kone¢né nervy plexu
e fascikulus lateralis (C5-7) vychazi: n. musculocutaneus a ¢ast pro n. medianus
(inervuje cast flexort)
e fascikulus posterior (C5-Th1): n. radialis a n. axillaris.
o fascikulus medialis (C8-Thl): n. ulnaris, medialni ¢ast n.medianus a n. cutaneus
brachii a antebrachii medialis.
= kompletni 1éze plexus brachialis se projevi:
e chabou plegii horni koncetiny
e zachovana je pouze elevace ramene (m. trapezius — intervace kranidlni ¢ast n.
accessorius),
e anestézie je na celé HK, kromé vnitini a zadni plochy paze
e reflexy jsou nevybavné
e muze byt pfitomen Horneriiv syndrom
Léze plexus brachialis horniho typu (C5-6; Erb), projevi se oslabenim v oblasti pletence a
ramene, piitom akrum je dobie hybné (,,dobra ruka na Spatném rameni*).
Léze plexus brachialis dolniho typu (C8-Th1) — jsou postizeny drobné svaly ruky (,,Spatna
ruka na dobrém rameni‘‘), miZe byt pfitomen Horneriv syndrom.
Léze plexus brachialis stfedniho typu (zejména C7) — projevi se zejména omezenim extenze
Vv lokti, zapésti a prstech.

Etiologie:
Supraklavikularni cast Infraklavikularni ¢ast
Traumata Fraktury hlavice paZni kosti
Porodnické léze Penetrujici poranéni
Operace srdce Angiografie a. axillaris, bloky n. axillaris
Néadory Ozareni
Zanétlivé priciny Neurovaskularni poranéni

Traumata plexus brachialis:

- typickym traumatem vedoucim k poranéni plexus brachialis je pad na rameno, tah za
rameno €1 horni koncetinu (= jedna se o Grazy dopravni (pad z motorky, kola), sportovni

- vzhledem k mechanismu tirazu se jedna o riznou kombinaci avulze kofent, pretrzeni
vléken plexu ¢i poranéni vétvi plexu

R/

¢ porodni 1éze brachiialniho plexu = u vétSiny nemocnych horniho typu
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Terapie:
- operacni indikace zavisi jak na klinickém, EMG a CT/MRI nalezu, ale také na pracovisti a

zkuSenostech operatéra

- pfi rekonstrukci plexu se uziva sesiti, pfemosténi defektu Sté€py n. suralis, neurotizace
(nasiti perifernich ¢asti prerusenych nervii na zachované periferni nervy

- léze plexu se vyznacuji dlouhotrvajicimi a 1é€bou Spatné ovlivnitelnymi neuropatickymi
bolestmi

-V 1écbé porodnich 1ézi se kromé dlouhodobé rehabilitace vyuziva operace s rekonstrukci
plexu i obnoveé pohybu

- porodni léze se maji operovat do 6 mésict od porodu

Idiopatickd neuropatie brachialniho plexu (syndrom Parsonage-Turner)

Definice:

- rychle se rozvijejici 1éze brachidlniho plexu zacinajici bolestmi, sledovana rozvojem non-
uniformnich paréz a atrofii svala

Etiologie:

- zanétlivé autoimunitni postizeni plexu a jeho vétvi

- predchazi infekce (virova), ockovani, lehké trauma ¢i porod

Klinicky obraz:

- nejcastéji ve stfednim véku

- Castéji jsou postizeny zeny
e zpocatku bolesti, vice v noci, lokalizovany jsou v rameni, lopatce, krku
e parestézie
e pfi tstupu bolesti se rozvijeji parézy a postupné atrofie svall

- postizeni n. thoracicus longus (odstavajici lopatkou), n. axillaris (nemoznost abdukce
paze), n. interosseus anterior (nesvede flexe kone¢ného ¢lanku 1.-3.prstu), n.
suprascapularis (vyraznéjsi paréza a atrofie m. infraspinatus nez m. supraspinatus), n.
radialis ¢i ulnaris

- postizeny i nervy mimo plexus brachialis — n. accessorius (pokles ramene), n. recurrens
(afonie), n. phrenicus (dusnost, ortopnoe)

Diagnoza:

- nejcastéji se diagnoza stanovi na podkladé typického klinického obrazu

- v EMG se prokédze nestejnomérnd 1éze motorickych vlaken axonalniho typu a jen malé
postiZeni senzitivnich vldken

Terapie:

- v akutni fazi: indikovan bolus kortikoidu (nejlépe 3-4 gramy methylprednisolonu v i.v.
infuzich, v prabéhu 6-8 dnt1), vzhledem k bolestem analgetika véetné opioidi.

- nezbytna dlouhodoba rehabilitace

Hereditarni neuralgicka amyotrofie

Definice:

- jedna se o AD onemocnéni

Klinicky obraz:

- manifestuje ve 2.-4. dekade

- projevi se atakami bolesti s naslednym oslabenim svalti

- provokacni faktory: infekce, trauma, porod, operace.

Terapie:

- vatakach je ucelné podat velkou davku kortikoidi intravenézné — dojde k vyraznému
utlumu bolesti
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Thoracic outlet syndrom (TOS) — syndrom horni hrudni apertury

Definice:

- komprese Casti brachialniho plexu, zasobujici arterie ¢i vény s bolestmi a ptiznaky 1éze
nervovych kmentl je obraz syndromu horni hrudni apertury

Etiologie:

- jedna se o kompresi zil ¢i arterii (a. subclavia) s naslednou ischémii jednotlivych struktur
plexus brachialis

- byva ptitomno kréni Zebro, pfili§ dlouhy proces transversus C7

Klinicky obraz:
e bolesti vyzatujici z oblasti plexu (ale i dolni C péatefe) do vnitini plochy paze,

predlokti a ¢asto az do ruky
e parestézie i hypestézie této oblasti
¢ slabost drobnych svali ruky, a to zejména thenaru (vldkna Thl byvaji vice postizena
nez C8)

Diagnoza:

- klinicky nélez s provokacnimi testy ma nejveétsi vyznam

- RTG kr¢ni patete a horni hrudni apertury mtize prokazat degenerativni zmény i abnormity
(kréni Zebro)

- MRI plexu jiz odhali nejen struktury komprimujici plexus, ale také znadzorni deformity
jednotlivych nervovych struktur

Terapie:

- zavisi na pri¢iné

Léze plexus lumbosacralis
- sklada se ze dvou c¢asti
1. plexus lumbalis = tvofen piednimi vétvemi kotenti Th12-L4
2. plexus sacralis = tvofen koteny L4-S3
¢ nan¢j navazuje plexus coccygealis S2-Col
- pfi¢ina: komprese hematomy (Casto iatrogenniho pivodu), zanéty, invazivnimi tumory,
ischemii, vyskytuji se traumata plexu 1 hereditarni choroby

Klinicky nalez:

e jednostranna paréza dolni koncetiny, porucha ¢iti charakterizovanou $ir$i kozni oblasti,
nez by piinaleZelo kotfenové oblasti ¢i jednomu perifernimu nervu

e ]éze plexu lumbalis = oslabeni flexe a addukce v ky¢li, extenze stehna

e éze plexus sacralis = oslabena extenze stehna, flexe v koleng, flexe a extenze v hleznu a
poruchy ¢iti na bérci a noze, zadni ploSe stehna, s areflexii a anestézii.

Diagnostika:

- vzhledem k lokalizaci (retroperitoneum, panev) = MRI, CT

- EMG = je mozno stanovit rozsah a tizi 1éze (poruchy vedeni, axonalni 1éze

- angiografie cév pfi cévnim poskozeni

Terapie:

- zalezi na pti¢in¢ (tumor, zanét, ischémie, trauma)

- dlouhodoba rehabilitace (vCetné lazni)

Diabeticka lumbosakralni radikulo-plexopatie
Definice:
- vyznacuje se bolestmi stehen s rozvojem paréz stehennich a glutedlnich svalt
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- postizeni je vétSinou jednostranné s rozvojem klinického nalezu na druhé DK po latenci

n¢kolika tydn
Etiologie:

- udiabetik typu 2, bez poruchy kompenzace diabetu, s vyraznym tbytkem hmotnosti

- na postizenych nervech se nachazi ztlusténi, neovaskularizace, segmentalni demyelinizace
a axondlni degenerace

Klinicky nalez:

- u diabetika typu 2 s relativné dobrou kompenzaci:
e bolesti stehennich a glutealnich svald, ¢astéji jednostranné
e atrofie svalli (pfedni i zadni skupiny stehna, hyzdi) s parézou (s latenci se postizeni Siii

po i na druhou stranu)
e az 50 % nemocnych je ve stadiu rozvinuté plexopatie na sedacce, nejsou schopni
chiize

Diagnostika:

- klinicky obraz

- vV EMG vysSetfeni je prikaz axondlni 1éze s ndlezem fibrilaci, pozitivnich vin i s redukci
poctu MUP

- Casto byvaji pfitomny projevy distalni diabetické pifevazné senzitivni polyneuropatie

Terapie:

- neni znama; diabetes je kompenzovan

- nutno tlumit bolesti (v€etné opioidil), pravideln¢ rehabilitovat a vyuzit fyzikalni metody
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48. Mononeuropatie

- doporucuju se naucit uzinové syndromy, pripadné pak treba 3 nervy z kazde skupiny,
Jinak se to moc nedd
- jedna se o izolované postizeni jednoho nervu, rizné lokalizace, tize i riizné etiologie
Mononeuropatie ha HK

N. dorsalis scapulae (C4-C5)

- Cisté motoricky nerv vychazi proximalné od plexus brachialis z kofenti C4 a C5

- Inervuje: levator scapulae a mm. rhomboidei

- pfi lézi nervu dochazi poklesu lopatky a odstava vnitini uhel lopatky

- pficina: pfi neuralgické amyotrofii a pfi traumatech

N. thoracicus longus (C5-C7)

- Cisté motoricky nerv s dlouhym prubéhem

- inervuje: m. serratus anterior

- pfi jeho 1ézi vzniké scapula allata

- pri¢ina: traumata, komprese (popruhy batohu)

N. suprascapularis (C5-C6)

- inervuje motoricky: mm. supra- a infraspinatus

- pficina: traumaticky, pii neuralgické amyotrofii, pii dlouhodobém ptetizeni

N. subscapularis (C5-C8)

- Cisté motoricky nerv

- inervuje: mm. subscapularis a teres major

- priciny: traumatické — pady na rameno

N. thoracodorsalis (C6-C8)

- Cisté motoricky nerv zasobuje m. latissimus dorsi

- pfi¢ina: vzdy trauma

- klinicky se projevi oslabeni zapazeni a fixace v rameni

NN. pectorales mediales et laterales (C5-Thl)

- Cisté motorické nervy

- Inervuji: oba prsni svaly

- pfi¢ina: traumatickou 1€zi ¢i zdnét (neuralgickd amyotrofie)

- projevi se oslabenim addukce paze

N. axillaris (C5-C6)

- motoricky inervuje: mm. deltoideus a teres minor

paréza deltového svalu je velmi markantni — nemocny neprovede abdukci paze nad 20°

- pficiny: jsou traumata (pad na rameno, luxace), zanéty

N. musculocutaneus (C5-C7)

- zacind z laterdlniho fasciklu

- motoricky inervuje: mm. brachialis, coracobrachialis a biceps brachii

- senzitivné zdsobuje: lateralni poloviny volarni plochy ptedlokti az po zapé&sti

- pfi lézi nervu je vyrazné oslabena flexe v lokti, z€4sti 1 supinace predlokti a elevace paze

- pricina: traumata véetn¢ iatrogennich; zanéty (neuralgickd amyotrofie); uzinové syndromy

N. radialis (C5-C8, Th1l)

- zacind z dorzalniho fasciklu, prochazi axilou, mezi medialni a lateralni hlavou m. triceps,
ptes sulcus spiralis pazni kosti a d€li se na hlubokou vétev, ktera se zanotfuje do m.
supinator, a na povrchni (senzitivni vétev), ktera inervuje dorzalni plochu piedlokti, ruky a
az k L.-111. prstu
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motoricky inervuje: m. triceps brachii, radialni a dorzalni skupinu svalt predlokti

pfi lézi nervu dochézi k oslabeni extenze ptedlokti (vysoka 1éze), flexe pfedlokti a radidlni
dukce ruky (radialni skupina) a supinace i extenze ruky a prsti

pfi€ina: traumata (paze, fraktury pazni kosti, luxace, oteviené rany), komprese nervu (v
sulcus spiralis — ,,obrna milenci)

n. radialis ma dobrou reinervacni schopnost, proto i po operacich nervii s pouzitim $tépu
je progndza piizniva

. medianus (C5-8, Thl)

vznika charakteristickym vidlicovitym spojenim vétve z medialniho i vétve z lateralniho
fasciklu

na predlokti inervuje: mm. pronator teres, flexor carpi radialis, palmaris longus a flexor
digitorum superficialis

hluboka vétev — n. interosseus anterior — probiha po interossealni membrané a intervuje
mm. flexor pollicis longus, flexor digitorum profundus pro Il.-11l. prst a pronator
quadratus.

po pruchodu karpdlnim tunelem inervuje: vétsinu svalll thenaru, lumbrikalni svaly pro II.
a IIL. prst a kiizi na dlani a L., IL., III., a radi&lni polovinu IV. prstu.

pri vysoké 1ézi (axila, paze, loket) dochazi k postizeni vSech inervovanych svalu i

k poruse ¢iti

PFi poruse n. interosseus anterior neni mozna flexe distalniho ¢lanku L.-III. prstu, ale Citi
i hybnost thenaru jsou v normé

Svyndrom karpalniho tunelu (SKT)

nejcastéjsi 1ézi n. medianus

pfi pruchodu fyziologickou uzinou miize pfi pfetizeni, degenerativnich ¢i zanétlivych
zméndch dojit ke chronické kompresi senzitivnich a pozdéji 1 motorickych vlaken
nejprve je brnéni v noci, pak i pfi zatézi ruky (jizda na kole, drobné prace v domacnosti)
pak se objevi hypestézie zacinajici na Spickach prsth a §ifi se do dlané

nakonec dojde k 1ézi motorickych vlaken

diagnostika: pomoci EMG (prodlouzeni DML, snizeni SNAP, SCV, pak i snizeni CMAP,
a nakonec rozvoj denerva¢niho syndrom s nalezem fibrilaci)

USG — lze znazornit jak n. medianus v KT, tak zmény struktur a vyskyt abnormit v okoli

Lécba:

konzervativni = spo¢iva ve sniZeni pfetizeni ruky, podani antirevmatik, pfilozeni exten¢ni
dlahy na zapé&sti na noc, pii nelepseni obstiik karpalniho tunelu lokélnim anestetikem

v kombinaci s kortikoidy

pokud efekt neni dostacujici i je vyrazny ndlez na EMG, pak je indikovéana chirurgicka
1éEba protéti ligamentum carpi transversum)

pomeérné Castou chorobou z povolani a pro stanoveni diagndzy sttedniho stupné€ poskozeni
n. medianus existuji pevné normy

N. ulnaris (C8-Th1, event.. C7)

za¢ina z medidlniho fasciklu, probihd na pazi v sulcus bicipitalis medialis, pfes sulcus n.
ulnaris pod apneurdzu mezi dvéma hlavami m. flexor carpi ulnaris a pod svaly volarniho
predlokti na zapésti

ptes Guyontv kanal pfichazi do dlang

motoricky inervuje: flexor carpi ulnaris, flexor digitorum profundus (pro 1V.-V. prst —
flexe distalniho clanku prstl), svaly hypothenaru, interossei dorsales 1 volares, lumbricales
pro IV. a V.prst a ¢ast svald thenaru (v€etné m. adductor pollicis)

47



- senzitivné inervuje: kizi na hypothenaru, V. a ulnarni poloving IV. prstu, bazi
hypothenaru (r. palmaris) i dorsum ruky v ulnarni poloving (r. dorsalis) a distalniho
predlokti
e distalni léze na zapésti a v dlani: manifestuji postizenim drobnych svali ruky
o vysoké léze (paze-loket): vyznacuji se oslabenim ulnarni dukce a voléarni flexe ruky,

flexi distalnich ¢lanka IV. a V. prstu
o nhépadné jsou atrofie drobnych svalti ruky (interossei, hypothenar, medidlni
thenar)

- pric¢iny: traumatické (luxace a fraktury v oblasti lokte, zapésti), kompresivni (otlak loketniho
nervu pii opirani o flektovany loket — tak to byvalo u sklait a dalSich profesi), zanétlivé.

- uzinové syndromy:

e chronicky komprimovan v uzkém sulcus n. ulnaris v lokti

e pii pruchodu kubitalnim kanalem dochazi k rozvoji komprese

e prichod uz§im Guyonovym kanalem (pfi pfetizeni ruky) mize byt podkladem
uzinového syndromu

Diagnostika: se uplatni, ultrazvukové vysetfeni nervu

Lécba: je vétSinou konzervativni, ale v pfipad¢€ rozvoje denervacniho syndromu je indikovéna
chirurgicka revize s uvolnénim vlédken loketniho nervu a vyjimec¢né s transpozici nervu
ventralné od medidlniho epikondylu

N. iliohypogastricus (L1, event. Th12)

- vystupuje na lateralnim okraji m. psoas

- inervuje: dolni segment bfisnich svalt a senzitivné maly okrsek na zevni ¢asti hyzdé¢ a nad
symfyzou

- pfi poruSe nervu jsou hlavni potizi neuralgické bolesti

N. ilioinguinalis (L1, event.. L2)

- probiha od lateralniho okraje m. psoas po vnitini ploSe bfisni stény

- motoricky inervuje: malou ¢ast mm. transversus abdominis a obliquus internus a
senzitivné uzky pruh kize pod tfiselnym vazem aZ po skrotum (labium majus)

-V poptedi potiZzi nemocnych jsou neuralgické bolesti

N. genitofemoralis (L1-L2)

- pronikd skrze m. psoas a déli se na ramus femoralis a ramus genitalis

- inervuje: kizi genitalu a m. cremaster

- léze nervu se projevi parézou m. cremaster, poruchou ¢iti a zejména bolestmi v této
lokalizaci

- postizeni vSech tii nervi se vyskytuje pii traumatech a v soucasnosti byva nejcastéji
iatrogenniho plivodu — po operaci tfiselné kyly (zejména laparoskopické)

N. cutaneus femoris lateralis (L2-L3)

- Cisté senzitivni nerv sméfuje od laterdlniho okraje m. psoas, pres m. iliacus, pronika bfi$ni
sténou medialné od spina iliaca anterior superior a sméfuje na laterdlni plochu stehna, kde
ma svou inervacni koZni oblast

- uobéznich lidi (s pfevislym btfichem) a obzvlasté u diabetikii dochazi k rozvoji uzinového
syndromu s nepiijemnymi dysestéziemi po zevni plose stehna

- v 1eécbé této se uzivaji 1€ky na neuropatickou bolest (napt. gabapentin), je mozno provést
obstiik nervu v misté komprese

N. cutaneus femoris posterior (S1-S3)

- Inervuje: ktzi na dolni poloving hyzdé¢, na Casti perinea a genitalu, na zadni plose stehna

N. femoralis (L2-4)

- vytvaii se spojenim ventralnich vétvi spinalnich nervii L2-4 uvniti m. psoas, probiha pod
ligamentum inguinale skrze lacuna musculorum, na vnitini ploSe distalniho stehna probiha
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N.

N

N.

jeho konec¢na senzitivni vétev — n. saphenus — pod §lachou m. adductor magnus (Hunterav
kanal) na vnitini plochu bérce

motoricky inervuje: mm. iliopsoas, sartorius, ¢tyfi hlavy quadriceps femoris,

senzitivné inervuje: klizi na predni plose stehna a na vnitini plose kolena a bérce az vnitini
plochu nohy — nezbytny pro stoj a chtizi

pfi proximalni (vysoké) 1ézi n. femoralis: dojde k oslabeni flexe v ky¢li, dale vzdy

k oslabeni extenze bérce a k poruse Citi v inervacni kozni zon

pfi¢ina: traumata, hematomy, iatrogenni (komprese a dystenze nervu pti gynekologickych
¢i chirurgickych operacich, aplikace injekci), zanéty
obturatorius (L2-L4)

po vystupu z m. psoas smétuje pres sakroiliakalni skloubeni ke canalis obturatorius
inervuje: celou skupinu adduktort stehna a senzitivné maly okrsek v distalni tieting
vnitini plochy stehna

skupina adduktorii stehna stabilizuje kycel, proto si nemocni st€Zuji na oslabeni dolni
koncetiny a chodi o $ir$i bazi

v

pricina: pfi traumatech, iatrogenné (operace kycle), v prib&hu porodu

. gluteus superior (L4-L5, S1)

¢isté motoricky nerv vystupuje z panve skrze foramen suprapiriforme a inervuje mm.
gluteus medius, minimus a ventralis

funkce: abdukce stehna a stabilizace panve vstoje

u lehéi parézy téchto svalll se nemocny pii vySetfeni vstoje na postizené DK naklani na
stejnou stranu, aby usnadnil fixaci panve (Duchenniiv priznak)

u vyrazné parézy dochazi k seSikmeni panve na zdravou stranu (Trendelenburgtv
priznak)

pficiny: pad na hyzdé, fraktura panve, trzné rany, UZinovy syndrom m. piriformis

. gluteus inferior (L5, S1-S2)

Cisté motoricky nerv, ktery proniké z panve pfes foramen infrapiriforme a inervuje m.
gluteus maximus

pfi 1ézi nervu dochazi k paréze a atrofii (viditelné) m. gluteus maximus, bolest v hyzdi a
oslabeni extenze stehna

pficiny — traumata, nadory, protrahovany porod

ischiadicus (L4-L5, S1-S3)

formuje se z celého plexus sacralis a vychazi z panve pies foramen infrapiriforme
peronealni ¢ast se jiz pfi vystupu z panve mize samostatné odd¢lit

probihd pod m. gluteus maximus mezi velkym trochanterem a tuber ossis ischii

po zadni stran¢ stehna sestupuje az do poplitealni jamky, kde se dé€li na své dvé hlavni
vétve — N. peroneus a n. tibialis.

na stehné inervuje: mm. semitendinosus, semimembranosus, biceps brachii a ¢ast adductor
magnus

1éze n. ischiadicus na stehn¢ vede k postizeni obou kone¢nych vétvi a k tomu 1 oslabeni
flexe v kolennim kloubu pfi paréze zadni skupiny svald stehna

pii¢iny: tumory, vaskularni (aneurysma), porod, traumata, iatrogenni (injekce)

tibialis (L4-5, S1-S3)

vlakna pro n. tibialis jsou v pritbéhu n. ischiadicus na stehn€ umisténa ventralnég, a proto
maji zajisténu lepsi protekci proti mechanickym inzultim neZ peronedalni porce
odd€luje se v proximalni ¢asti poplitedlni jamky, probihéd v zadni skupiné svalii bérce a za
vnitinim kotnikem vstupuje na plantarni plochu nohy

déli se na konecné vétve — n. plantaris medialis a n. plantaris lateralis

motoricky inervuje: zadni skupinu svall bérce a svaly planty
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senzitivni inervacni oblast: zadni plocha bérce (n. suralis se formuje z vétvi n. tibialis 1 n.
peroneus superficialis) i planta a zevni hrana nohy

k 1ézi n. tibialis muze dojit v poplitealni jamce, na bérci, za vnitinim kotnikem a k 1¢ézi
obou kone¢nych vétvi v oblasti planty

projevi se oslabenim plantarni flexe nohy 1 prstl (vysokd) a oslabenim i deformitou planty
a prstli, poruchou citi

pfi¢iny: traumata, hematomy, tumory, aneurysmata (a. poplitea), izinové syndromy

N. peroneus (L4-L5, S1)

vlakna pro n. peroneus se v priub¢hu n. ischiadicus diferencuji velmi vysoko — Casto jiz

V urovni m. piriformis.

N. peroneus communis s oddéluje v proximalni ¢asti poplitealni jamky, obtaci se kolem
hlavicky fibuly, zanotuje se do fibromuskularniho peronedlniho tunelu (mezi fibulou a
uponem m. peroneus longus), po vystupu z tunelu se déli na dvé vétve — n. peroneus
profundus a n. peroneus superificialis.

hluboka vétev inervuje piedni skupinu svald bérce, drobné svaly na dorzu nohy a
senzitivné maly okrsek dorzaln¢€ mezi I.-11. prstem

povrchni vétev motoricky inervuje: oba peronedlni svaly a senzitivné: distalni dvé tietiny
ptredni a zevni plochy bérce a vétsi ¢ast hibetu nohy

1éze n. peroneus profundus se projevi oslabeni dorzélniho flexe nohy i prstli, prepadanim
nohy se zakopavanim o Spicku, ,.kohouti chiizi* (nemocny hodné zveda koleno, aby
nezakopl o ptepadajici nohu)

1éze n. peroneus superficialis se projevi oslabenim a naslednou atrofii mm. peronei a
zejména poruchou ¢iti na zevni ploSe distalniho bérce a na dorzu nohy

pfi¢iny — traumata, aneurysma, kompartment syndrom (pfedni ¢i lateralni)
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49. AUTOIMUNITNI NEUROPATIE

 Akutni Chronické e j

- akutni zanetliva demvelinizacni pnl\'r.‘xdxkuloncurop.nic + chronicka zanétlivi demyelinizaéni
DP Barrél BS ; (
AIDI —Barrého - GBS) polyradikuloneuropatie (CIDP)

+ varianty AIDP (Miller Fisheray syndrom — MES, AMAN, . multifoklni motoricks neuropatie (MMN)
AMSAN S ¥ :
AMSAN i + Lewis—Sumneray syndrom (LSS)

+ akutni plexopatie (brachiilni — syndrom Parsonage « senzitivni varianty CIDP
Turneray; lumbalni

» dysimunitni neuropatie (monoklonalni gamapatie,
MGUS, mnohocetny myelom, Waldenstromova
makroglobulinémie)

« neuropatie pri vaskulitidich (Churg—Straussove syndrom,
Wegenerova granulomatoza, Sjogrentv syndrom)

« autoimunitni g.ll\gli\\p.lll(‘

AIDP (acute inflammatory demyelinating polyneuropathy — Guillain-Barré
syndrome)

Definice:

- akutni zanétlivé a téméf symetrické postiZzeni perifernich nervii i kofent

- charakteristicky se projevuje rychle progredujicim ascendentnim senzitivné-motorickym
postizenim, ndlezem kondukénich blokt pii EMG

Etiologie:

- autoimunitni mechanismus postizeni perifernich nervii

- tvofi se autoprotilatky proti gangliosidim myelinové pochvy ¢i strukturdlnim
glykoproteiniim axondlni membrany

- azu2/3 nemocnych lze v anamnéze zjistit vyskyt infekéniho onemocnéni, a to asi 2-3
tydny pted zacitkem AIDP

Klinicky obraz:

e nejprve parestézie akra nohou, které se rychle §ifi ascendentné a jsou sledovany
oslabenim — nejprve je porusen stoj a chlize po patach a Spickach, pak neni mozna
chiize pro slabost, oslabeni HK, pak sed na posteli, mimické svaly, zvednuti hlavy,
branice (dechova tisen s tachypnoi a hypoxii), polykani, pt6za a okohybna inervace

e symetrické parézy s bolestmi svall

e poruchy ¢iti

e pfitomny i autonomni ptiznaky (porucha poceni ¢i chybi tachykardie pfi stisku ruky)

- rozvoj priznaki trva vétSinou 2-4 tydny, pak je asi 4 -tydenni stabilizace stavu a pak
postupné dochdazi k regresi paréz i poruch Citi

Diagnostika: Klinicky pribéh, EMG nalezy (v akutni stadium bloky vedeni v motorickych
vladknech, prodlouzena latence a snizena perzistence F-vin, niz8i amplituda SNAP,

v akutnim stadiu bez nalezu fibrilaci a pozitivnich vIn pfi vySetfeni svalll jehlovou EMG

elektrodou), proteino-cytologicka disociace v mozkomisnim moku

Terapie:

- pokud je nalez alespon stfedné t€zky — obtizn€ chodi — je nutno nemocného 1é¢it aplikaci
vysokych davek intravenézné podaného imunoglobulinu G — IVIG (2 g/ kg vahy) ¢i
velkoobjemovou plazmaferézou

- akutni 1écbou se dosahne potlaceni tvorby protilatek s vytlaenim protilatek z vazby na
receptory v tkanich (IVIG) ¢i k odstranéni protilatek 1 cytokini (plazmaferéza)

- pridani kortikoidi k této terapii nevede ke zlepSeni vysledkii a podani samotnych
kortikoidii vede ke zhorSeni stavu — jsou kontraindikovany!
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bolesti svala, patete, klize a nepiijemné dysestézie (neuropatické bolesti) je nutno tlumit
analgetiky véetné opioidu ¢i 1éky proti neuropatické bolesti (gabapentin)

u 20-25 % dochazi k dechové tisni s tachykardii, tachypnoi, hypoxii 1 izkosti =
indikovana UPV

u slabosti v oblasti pharyngu dochazi k dysfagii s moznosti aspirace = indikovana
nazogastrickd sonda a pokud dysfagie trva delsi dobu, pak je ucelné zavést perkutanni
endoskopickou gastrostomii (PEG)

Varianty akutni polyradikuloneuritidy (GBS)

AMAN — akutni motoricka axonalni neuropatie

axonalni mechanismus postizeni, kdy specifické protilatky proti glykoproteintim se navazi
na axolemu v oblasti Ranviérovych zatezi

postizena pouze motoricka vldkna, a to v distalnim useku

klinicky se AMAN projevi rychlym rozvojem paréz, v EMG se prokazuji fibrilace a
pozitivni vlny pfi normalni motorické a senzitivni neurografii

vétsinou nedochazi k Wallerové degeneraci

vzhledem K postizeni pouze axonalni membrany je i restituce motorickych axont rychla a
po nékolika tydnech dojde k Giplné uprave

AMSAN — akutni motoricka a senzitivni axonalni neuropatie

protilatky se navazi na axolemu v Ranvierovych zatfezech, a to na motoricka i senzitivni
vlakna, dojde k t€z§i axonalni 1ézi s naslednou Wallerovou degeneraci

v EMG je masivni nélez fibrilaci a pozitivnich vln, casto nebyva CMAP viibec vybavny,
rovnéz SNAP je nizky az nevybavny

klinicky se manifestuje t€zka motoricka i senzitivni 1éze s ascendentnim pribéhem
nutnost umélé plicni ventilace presahuje 20 %, mortalita je vysokd, nasledky (parézy a
atrofie svali, poruchy Citi) jsou vyrazné

Iécba je stejna jako u AIDP.

Miller-Fishertv syndrom (MFS)

klinicky je charakterizovan rychlym nastupem oftalmopleqgie, ataxie a areflexie
protilatky se navdZou na vazebnd mista okohybnych nervli v paranodalnich usecich, dale
na mozeckova jadra a senzitivni neurony ve spinalnich gangliich

muze progredovat a pfechazet aZ do postizeni charakteru kmenové encefalitidy, kdy se
objevuje porucha védomi 1 spasticky nélez na koncetinach

¢isty MFES je limitované onemocnéni, které odezni spontanné

vzhledem Kk ¢asté kombinaci s AIDP ¢i moznosti pfechodu do Bickerstaffovy kmenové
encefalitidy se v akutnim stavu 1é¢i stejné jako AIDP (IVIG 2 g/kg ¢i plazmaferéza - 5
davek obden)

Akutni plexopatie

Akutni idiopaticka brachialni plexopatie (Parsonage Turner)

relativné Casté postizeni, s bolestmi v oblasti ramene v uvodu a nasledné nastupuji parézy
a atrofie svalll s velmi pomalou a nedokonalou upravou

Akutni lumbosakralni plexopatie

vyskytuje se vzacné

Castéj$i je u diabetikll a je spojena s ibytkem hmotnosti
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- parézy a atrofie jsou ve stehennim a hyzd'ovém svalstvu
- 1 kdyz bolesti témé&f vzdy odeznivaji, parézy i atrofie regreduji netiplné.

Chronicka zanétliva demyeliniza¢ni polyneuropatie (CIDP)

Definice:

- onemocnéni autoimunitniho pivodu, kterd postihuje myelinovou pochvu motorickych i
senzitivnich vlaken, probiha v atakach a remisich ¢i monofazicky — S postupnou progresi
postizeni

Klinicky nalez:

e ataky s motorickymi i senzitivnimi (zanikovymi i iritatnimi) ptiznaky, s rozvojem
del$im nez 2 mésice
e hlavové nervy jsou postiZzeny podstatné méné casto nez u AIDP — pouze v 10-20% a
nebyva tak Castd paréza respiracni svalstva (zejména branice)
e 7z autonomnich potizi se vyskytuje nejvice zacpa a retence moci
Diagnostika:
- EMG prtikaz postizeni myelinové pochvy tii nervil je kritériem diagnostiky
- snizeni MCV, nizsi a polyfazické CMAP,
- nasenzitivni neurografii se naléza snizeni SNAP (aZ nevybavnost) a snizeni SCV
- pomoci MRI Ize prokazat lokalizované ¢i difuzni ztlusténi nervli, zménu signalu v T2
u probihajicich zanétlivych zmén
Terapie:
e kortikoidy (bolus 5 g) s navazujici peroralni medikaci kortikoidy
e terapie IVIG = u ¢asti nemocnych, ktefi se nedostatecné zlepsili po kortikoidech
e plazmaferéza = vyjimecn¢ je v refrakternich ptipadech indikovana

- peroralni udrzovaci davku kortikoidy je nezbytné doplnit dalSimi imunosupresivy, které

umozni sniZzeni davky prednisonu na 5-10 mg denné

Senzitivni varianty CIDP

- senzitivni pfiznaky a ataxie jsou pievazujicimi pfiznaky asiu 15 % nemocnych s CIDP

- distalni ziskana demyeliniza¢ni neuropatie (DADS) se projevuje pouze senzitivnimi
pfiznaky a je provazena zvySeni IgM paraproteinu

- 1é¢ba: maji vysokou ucinnost kortikoidy vedle IVIG a plazmaferézy
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50. HEREDITARNI NEUROPATIE

- vétSinou se projevuji pomalym a postupnym rozvojem, ¢astymi abnormitami skeletu i
pozitivni rodinnou anamnézou
- vysledkem mutaci je 1éze perifernich nervi, a to bud’ demyeliniza¢niho nebo axonalniho

typu

Choroba Charcotova-Marieho-Toothova (CMT)

Definice:

- nejcastéji se vyskytujici hereditarni PNP, projevujici se pomalou progredujici atrofii
distalnich svali DK

Etiologie:

- mutace v genech proteini periferniho nervu vede k deficitu téchto proteinti a nasledné
k demyeliniza¢nimu ¢i axonalniho typu

- v perifernich nervech pak chybi dulezité strukturalni proteiny, a to je divodem rozvoje
typu 1éze (myelinopatie ¢i axonopatie) a klinického nalezu

- demyelinizaéni forma se oznacuje jako CMT typ 1 a axonalni jako CMP typ 2.

Klinicky nalez:

- zalind asi ve 20 letech, nejprve postihuje drobné svaly nohy, postupné se rozviji pes cavus
a kladivkovité deformity prstl, zkraceni Achillovy Slachy, pak jiz dochazi k atrofii svall
Iytek (,,¢api nohy*), pak na rukou a piedlokti

- muze se vyskytovat esencialni tremor a hypertrofie perifernich nervi

Diagnostika:

- dutlezity je prikaz PNP — nejedna se o jiny typ postiZzeni (napf. myelopatii ¢i plexopatii)

- potvrzeni hereditarni formy PNP se opira o typicky klinicky nalez: v¢etné klenuté nohy a
tenkych lytek, + neurofyziologické vysetieni (uniformni snizeni MCV) a o geneticky
prikaz

- vramci dif. dg. je dulezité vyloucit zanétlivé (CIDP), toxické (alkohol, polékové),
metabolické a endokrinni PNP

Genetické vySetreni

- existuji formy:

e autosomalné dominantni demyeliniza¢ni (CMT1), axonalni (CMT2), AR, formy
vazané na chromozom X

Terapie:

- neexistuje pfi¢inny ale ani podstatnéji ucinny zplsob terapie

- fyzikélni 1é¢ba pomize po dlouhou dobu zachovat svalovou silu a rozsah pohybt
v kloubech

- ergoterapie je ucinna pro podrzeni schopnosti provadét aktivity denni ¢innosti

- priméfené ortézy jsou nezbytné k zachovani schopnosti chiize u pokrocilych forem
nemaoci

- ortopedické zakroky slouzi ke korekci deformit, postaveni v kloubech

Hereditarni motorické neuropatie

- heterogenni skupina chorob s exkluzivnim postiZenim motorické ¢asti periferniho
nervového systému, zejména v jeho distalnich segmentech

- nejéastdj§i forma v CR je distalni HMN
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AD dédicnost, nastup ptiznaka v dospé€losti (30 let véku) s primarnim oslabenim a
atrofiemi extenzord palce a nohy a rychlou progresi v prvnich péti letech od pocatku
priznaki

U starsich (60+) je jiZ t€zka paraparéza S imobilizaci a upoutanim na vozik
Zivé patelarni reflexy bez pozitivnich pyramidovych jevi

Hereditarni senzitivni neuropatie

Heterogenni onemocnéni, pfi¢inou je neurogenni léze

Fenotyp je urcen progresivni poruchou vSech modalit ¢iti, zejména algického a
termického a chronickymi ulceracemi prstit DKK

Castou komplikaci jsou spontanni fraktury a neuropatické artropatie

Casta je neuropaticka bolest stfedni aZ silné intenzity

Soucasti HSN je svalova atrofie a svalova slabost (pacient zakopava)

Lé&ci se predevsim neuropaticka bolest podavanim gabapentinu, pregabalinu)
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51. Paraneoplasticka a toxonutritivni poSkozeni nervového
systému — etiopatogeneze, klinicky obraz, diagnostika, terapie

Paraneoplastické neurologické syndromy
- jsou neurologické poruchy zptisobené malignim nadorovym onemocnénim, které
nevznikly pfimym ptisobenim nadoru, metastazami, nejsou komplikacemi radioterapie ¢i
chemoterapie
- jejich projevy vétSinou predchéazeji manifestaci a diagndézu maligniho onemocnéni
- etiologie: neni dosud zcela objasnéna
- umnohych byl potvrzen autoimunitni piivod v disledku prikazu specifickych
antineuronalnich protilatek
- vyskyt PaNS je vzacny, vyskytuji se pouze u 1 % nemocnych s malignitou
e Lambert — Eatoniiv myastenicky syndrom postihujici 1-3 % nemocnych
s malobunéénym karcinomem plic
e paraneoplasticka neuropatie prokazatelnid u nemocnych s hematologickymi
malignitami
¢ monoklonalni gamapatie a myastenia gravis diagnostikovana u 10-15 % pacienti
s tymomem

Etiopatogeneza:
-V soucasnosti je zndma celd fada onkoneuralnich protilatek, které 1ze délit do 2 skupin
podle lokalizace cilového antigenu:
1. protilatky proti intracelularnim antigeniim
- pfimo nezpusobuji autoimunitni poskozeni neuronu
- jsou pouze asociovany se specifickymi neoplazmaty a jejich prikaz pfispiva
k diagnoze specifického PaNS
2. protilatky proti bunéénym povrchovym antigenim
- napf. proti receptorim na synapsich nebo transsynaptickym proteinim, a jsou
pravdépodobné odpovédné za neuronalni dysfunkci

,Dobfe charakterizované* onkoneuralni protilatky:
e Anti-Hu (ANNA1)

Anti-Yo (PCA1)

Anti-CV2 (CRMP5)

Anti-Ri (ANNA?)

Anti-Maz2 (Ta)
e Anti-amphiphysin

= zkratky anti-Hu, anti-Ri, anti-Yo, anti-Ma/Ta, an-CV2, anti-Tr jsou zkratkami inicidl pacientii, u kterych byly
tyto protilatky poprvé prokazany.

Neuronalni povrchové protilatky (NSAbs) = protilatky vazici se na povrchové antigeny
neuronu a nasledné jsou tato onemocnéni v anglosaské literatufe oznacovana NSADb
syndromy

- uPaNS nachizime:

e onkoneurdlni protilatky
e pribch onemocnéni je chronicky s progresivné naristajicim neurologickym deficitem
nezavisle na terapii
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e pouze lécba zékladniho onkologického onemocnéni a navozeni remise mize
v nékterych pfipadech vést ke stabilizaci neurologického nalezu
NSAD syndromy:
e rozvijeji velmi rychle
e prub¢h je akutni az subakutni
e velmi dobfe reaguji na imunoterapii
= vSeobecné uznavanym nazorem je skutecnost, ze onkoneuralni protilatky jsou pouze markery
imunitniho procesu, ale ne patogenem
- jednim z ptedpokladanych patogenetickych mechanismi neuronalniho poskozeni je patrné
cytotoxicita zprostiedkovana T-lymfocyty
Klinicky obraz:
- lze rozdélit do 2 skupin
e Kklasické (typické) = pii svém vyskytu znamenaji velmi vyrazné podezieni na
malignitu, pfestoze v nekterych piipadech nelze prokazat specifické onkoneuralni
protilatky
¢ neklasické (atypické) = mohou postihovat i nemocné bez onkologického onemocnéni

Diagnosticka kritéria:

Definitivni PaNS

o | Typicky*“ syndrom, zjisténi malignity do 5ti let od vzniku neurologické
symptomaticky

e  Netypicky“ syndrom vykazujici zlepSeni po terapii malignity bez konkomitantni
imunoterapie za predpokladu, Ze syndrom nemé tendenci ke spontanni remisi

e  Netypicky“ syndrom s ptitomnosti onkoneurdlnich protilatek a malignity
diagnostikované do 5. let od vzniku neurologické symptomaticky

e Neurologicky syndrom (,,typicky* nebo jiny) s ,,dobfe charakterizovanymi*
onkoneuralnimi protildtkami, bez diagndzy malignity

specifické onkoneuralni protilatky v séru nebo likvoru

- lze prokazat u 60 % PaNS a maji velkou diagnostickou hodnotu

- byla prokazéana korelace mezi typem onkoneuralni protilatky a tumoru

- jsou také nemocni s onkoneurdlnimi protilatkami, ktefi nemaji tumor

vySetieni mozkomiS§niho moku:

- nachazime lymfocytarni pleiocytdzu s normalni glykorachii (miiZe imitovat neuroinfekei,
kdy pleiocytozu provazi sniZzena glykorachie), intratekalni syntézu IgG a pfitomnost
oligoklonalnich past

MRI vysetieni:

- muZeme pozorovat T2 a FLAIR-hyperintenzivni neostfe ohrani¢ena loziska napf.

Vv hypotalamu, bazélnich gangliich nebo mozeckovou atrofii i né¢kolik mésicii pfed
rozvojem klinickych pfiznaki PaNS

PET-CT:

- lze jednak lokalizovat ptislusny tumor, ale rovnéz prokéazat loZiska hypermetabolismu
glukozy 1 v urcitych partiich CNS

Terapie:
- zahrnuje onkologickou terapii a imunoterapii

- lécebné postupy je nutné prizpusobit jednotlivym pacientiim podle event. ptitomnosti
tumoru a jeho typu, druhu prokazané onkoneuralni protilatky

- Casna diagnostika tumoru a jeho odstranéni ¢asto vede ke stabilizaci stavu nebo regresi
neurologické symptomatiky
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- kromé¢ samotného odstranéni tumoru maji dobry terapeuticky efekt imunosupresivni
ucinky chemoterapie

- sam typ prokdzané onkoneuralni protilatky mize predikovat u¢innost imunoterapie
e akutni

- doporucuje zacit pulzem 1.v. kortikoidi nebo podanim intravendznich imunoglubulinti

- peroralni kortikoterapii ve snizujici se davce je vhodné podavat 6-8 mésict
e V piipad¢ nedostate¢ného nebo zcela chybéjiciho efektu je doporucena plazmaferéza

chronicka

- unemocnych trpicich encefalitidou s protilatkami proti NMDAR, ktefi nereaguji na vyse
uvedenou 1é¢bu, se uvadi vhodné aplikovat rituximab samostatné nebo
s cyklofosfamidem

- soucasti terapie i symptomaticka 1écba

Klasické paraneoplastické neurologické syndromy:
e Encefalomyelitida

Limbicka encefalitida

Subakutni cerebelarni degenerace

Opsoklonus-myoklonus

Lambert-Eatontiv myastenicky syndrom

Dermatomyositida

Neklasické paraneoplastické neurologické syndromy:
e Kmenova encefalitida

Opticka neuritida

Paraneoplasticka retinopatie

Retinopatie asociovana s melanomem

Stiff-person syndrom

Nekrotizujici myelopatie

Onemocnéni motoneuronu

Guillain — Barré syndrom

Brachialni plexopatie

Neuropatie pii vaskulitidé

Myastenia gravis

Akutni nekrotizujici myopatie
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52. Klinické varianty paraneoplastické poskozeni nervového
systému (limbicka encefalitida, Stiff-Person syndrom,
opsoklonus-myoklonus, subakutni cerebelarni degenerace,
LEMS, dermatomyozitida)

Paraneoplasticka encefalomyelitida

- oznacujeme timto terminem pouze koincidenci blize nespecifikovanych
paraneoplastickych postizeni vice Grovni nervového systému, a to CNS bez piesné ur¢ené
urovné postizeni (mozkovy kmen, limbicky systém) provazené postizenim senzitivnich
ganglii zadnich kofenli misnich a plexus myentericus

Limbicka encefalitida
- limbicky systém: hippocampus, amygdala, hypotalamus, corpora mammillaria, fornix a
gyrus cinguli
- podili se na kognitivnich procesech, afektech a autonomni regulaci
- charakteristicka je:
e pozvolna progredujici (nej€astéji v prubéhu 12 tydni) zména osobnosti
e kognitivni deficit: pfedev§im poruchy kratkodobé paméti provazené stavy zmatenosti,
halucinacemi, depresemi nebo naopak agitovanosti, kiec¢emi
e pfiznaky pramenici z 1éze hypotalamu, tj. poruchy pfijmu potravy, rytmu spanku,
zmény libida

Encefalitida s pritomnosti protilatek proti NMDA receptorim

- nejcastéjsi paraneoplastickou limbickou encefalitidou

- postihuje pfevazné mladé Zeny s ovaridlnim teratomem

- zpocatku probihd pod obrazem psychozy s kognitivnim a behaviordlnim deficitem, ke
kterému se ptidavaji ptiznaky léze extrapyramidového systému (dystonie, orofacidlni
dyskinézy, chorea, balismus, opistotonus), poruchy feci, zachvaty, autonomni dysfunkce,
centralni hypoventilace, katatonie aZ kvantitativni porucha védomi

- terapie: i.v. kortikoidy s naslednou peroralni kortikoterapii; varianta — plazmaferéza

- po imunoterapii a odstranéni tumoru u vétSiny pacientll dojde k regresi klinické
symptomaticky

Encefalitida s pritomnosti anti-Hu protilatek:

- Casto zac¢ind monofokdlnimi pfiznaky (cerebelarni symptomatika, zndmky postiZeni
limbického systému) a fokdlnimi epileptickymi paroxysmy, které mohou ptechézet, az do
fokalniho epileptického statu

= u téchto nemocnych byva diagnostikovan malobunéény karcinom plic, tymom, karcinom
prsu nebo tumor varlat

Stiff-person syndrom
- vzacna jednotka
e Etiologie: vétsinou idiopaticka, rozviji se kolem 30. roku Zivota bez patrného
vyvolavajicitho momentu
- charakterizovan:
e symetrickou rigiditou axidlniho svalstva a pletencového svalstva koncetin
S intermitentnimi bolestivymi spasmy vyvolanymi riznymi externimi ¢i emo¢nimi
stimuly
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e bederni hyperlord6za
e obtizna chiize — v dasledku rigidity (intenzita rigidity béhem dne kolisa, ve spanku se
rigidita vyrazn¢ mirni*

Diagnéza: podporuje soucasna piitomnost aktivity v agonistech i antagonistech piti EMG

vySetieni a pritkkaz anti-GAD protilatek v likvoru, MR mozku byva bez patologie

Opsoklonus-myoklonus (syndrom ,,tan¢icich o¢i a tan¢icich nohou*)

raritni onemocnéni zpiisobené degeneraci mozeckovych jader

projevuje se rychlymi dysrytmickymi nekoordinovanymi pohyby o¢nich bulbt

V horizontalni i vertikalni roving, které jsou provazené myokloniemi na koncetinach a
trupu, mozeckovou ataxii a tremorem

poprvé byl popsan u déti s neuroblastomem

u dospé€lych byva asociovan s malobunéénym karcinomem plic, karcinomem ovaria a

mammy
velmi dobie reaguje na terapii IVIG a kortikoidy

Subakutni cerebelarni degenerace

onemocnéni charakterizované subakutné progredujici mozeckovou symptomatikou
zpusobenou difuzni ztratou Purkyiovych bunék a naslednou cerebelarni atrofii

po prodromalnich ptiznacich ¢itajicich vertigo, nauseu a vomitus se rozviji nystagmus,
diplopie, dysartrie, dysfagie a tézka ataxie

anti-Hu a anti—Ri protilatky byvaji pfitomny u malobunééného karcinomu plic a
karcinomu mammy, protilatky anti-Yo0 u karcinomu ovaria a jinych gynekologickych
malignit

Lambert-Eatonuv myastenicky syndrom (LEMS)

presynapticka porucha nervosvalového pfenosu a autonomni transmise

zpusobena protilatkami proti napét'ove fizenym kalciovym kanaliim na nervovych

zakoncenich na nervosvalové ploténce

charakterizovan:

e slabosti proximalnich svalovych skupin zpoc¢atku dolni pak 1 hornich koncetin a svalli
inervovanych hlavovymi nervy projevujici se dysartrii,

e dysfagii

e okohybnymi poruchami

e autonomni dysfunkce = Xerostomie, obstipace, rozostieni vizu, dysfagie a ortostaticka
hypotenze

Diagnoza: je zaloZzena na EMG vySetieni a priikazu specifickych onkoneuralnich protilatek

postihuje pfevazné nemocné s malobunéénym karcinomem plic

Dermatomyositis

humoralné podminénou mikroangiopatii s depozity imunokomplexti, mikroinfarkty a
perivaskularni atrofii

dosud nebyly prokdzany zadné specifické onkoneuralni protilatky

nejcasteji byva spojovana s karcinomem ovaria, plic, pankreatu, zaludku, kolorektdlnim
karcinomem a non-Hodgkinskym lymfomem

Diagnoza:

muze byt v nekterych ptipadech obtizna

ptiznaky urcitych syndromtt mohou byt typické (napt. opsoklonus — myoklonus), n¢které
jsou ovSem zcela netypické, proto je potom nutné patrat po pritomnosti specifickych
onkoneuralnich protilatek a maligniho onemocnéni
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53. Toxické poskozeni nervového systému

intoxikace 1 nutritivni poruchy ovliviiujici nervovy systém se mohou manifestovat
symptomy mozeckovymi, pyramidovymi a extrapyramidovymi, mi$nimi syndromy, ¢asto
s vegetativnim doprovodem (nauzea, zvraceni, hyperhidroza, poruchy termoregulace,
poruchy ob&éhového systému a poruchy srde¢niho rytmu, nechutenstvi, zavrate), a
poruchami psychickymi (deprese, euforie, zmény nalady, delirantni stavy, halucinace,
psychomotoricky neklid, demence)
toxické poskozeni nervového systému:

e akutni

e chronické

= v&dome (abtizus, suicidium)

= neveédomé (ndhodn€, zdmérne)

» jatrogenné (antikonvulziva, cytostatika)

* intoxikaci (oxid uhelnaty, bojové plyny)
nejcastejsi toxické postizenim nervového systému je v souvislosti s akutni a chronickou
otravou ethylalkoholem

Etylalkohol

Utinky akutni intoxikace

tézka otrava ohrozuje zivot nemocného poruchou vitalnich funkci (Gtlumem dechového

centra, aspiraci obsahu zaludku pfi zvraceni)

ucinek alkoholu se projevi v fadu nékolika minut po poziti v disledku rychlé absorpce v

horni ¢asti zazivaciho traktu

maximalni koncentrace v krvi dosahuje asi za 30-90 minut od poziti

ptiznaky z intoxikace alkoholem jsou zavislé na jeho koncentraci v krvi a individualné

podminéné toleranci k alkoholu

% stadium euforické (0-1 %o, lehka podnapilost)

= excitace, hovornost, ztrata spolecCenskych zabran, zhorSeni soustiedéni, prodlouzeni
reakéniho Casu, alkoholovy zépach z Gst (foetoralcoholicus), zarudnuti v obliceji (v
disledku vazodilatace v kiiZ1)

% stadium hypnotické (1-2 %o, stiedn¢ tézka podnapilost)

= podrazdénost, projevy agresivity, nystagmus, typicka je ataxie, nestabilita pii stoji a

chlizi, vravorani a pady

stadium narkotické (2-3 %o, tézka podnapilost)

= setfeld, dysartricka fe¢, neziidka pomoceni a pokaleni, mnestické poruchy, pfi
zvraceni nebezpeci aspirace zvratkd, u "netrénovaného pijaka" mutze dojit k poruse
védomi

s asfyxie (> 3 %o, velmi vazna podnapilost)

= hluboké koma, kieCe, hypotermie, hrozi smrt vyvolana atlumem dechového centra a
obéhovym selhanim, u alkoholika nebo osoby dlouhodobé¢ naduzivajici alkohol vznika
jakasi "odolnost")

velmi zavazné mohou byt kombinace alkoholu s dal§imi tlumivymi latkami

(antidepresiva, benzodiazepiny), coZ vede k prohloubeni utlumu CNS

X/

S

Lécba — piedevsim u téZkych otrav je symptomaticka — podpora vitalnich funkci

pifipadé hypoventilace je nutna uméla plicni ventilace
pii hypoglykémii ¢i podezieni na ni je nutna aplikace 40% glukdzy s thiaminem i.v.
v téz8ich ptipadech (hladina nad 5 g/, t€zky klinicky stav) je vhodna hemodialyza
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Chronické poruchy souvisejici s dlouhodobym naduzivanim alkoholu

projevuji se fadou symptomu a syndromi a jsou doprovazeny ptiznaky poruchy vyzivy

Senzimotoricka axonalni polvneuropatie

nejcastéjsi neurologickou komplikaci chronického etylismu

Ize ji detekovat s pouzitim EMG az u 75 % chronickych alkoholikt

patogeneze nejasnd, vznika pravdépodobné nutricnim mechanismem (deficit thiaminu)

pfiznaky:

= postihuje dolni koncetiny

= prevazné senzitivni symptomatika (brnéni, paleni, lancinujici bolesti)

= nocni kiece DKK

= kompresivni 1éze nervus radialis (obraz labuti $ije)

= postizeny autonomni systém = klinicky se projevi hyperhidrézou s maximem akralné a
poruchami trofiky

= vegetativni dysbalance pak mtze vést k porucham regulace krevniho tlaku (posturalni
hypotenze), tepelné regulace a porucham potence.

Svyndrom Wernickeuv-Korsakoviv (WKS)

komplex symptoml a ptiznakii vznikajicich v disledku deficitu vitaminu B

malé zasoby v téle Cloveéka a relativné velké denni potebé se deficit miize projevit jiz po

2-3 tydnech snizeného piijmu

diagnostika: opira se predevs$im o klinicky obraz

laboratorné: zjiSt'ujeme snizenou hladinu thiaminu v séru

MR mozku: hyperintenzni zmény (T2, FLAIR) periakveduktalné, v oblasti medialnich

thalamil a v mozeckovych hemisférach

=  Wernického encefalopatie — akutni/subakutni stav zmatenosti, ¢asto reversibilni
nalez

- trias: paréza o¢nich pohybi, ataxie a zmatenost

- charakteristické jsou zejména okohybné poruchy (typick4 obrna obou abducentd,
horizontalni ¢i vertikalni pohledova obrna, nystagmus, zornicové poruchy) a
paleocerebelarni syndrom s ataktickou chuzi (az v 80 %).

= Korsakovova demence — perzistentni a ireversibilni nalez

- poruchy paméti pii dlouhodobém nadmérném uzivani alkoholu

terapie: v obou piipadech suplementace thiaminu a ostatnich vitaminu skupiny B

na podkladé chronického ethylismu vznikaji 1 dal$i choroby: atrofie mozku, alkoholova
demence, atrofie mozecku, atrofie corpus callosum a myopatie, ktera mize probihat
V krajnim ptipad¢ i pod obrazem rhabdomyolyzy s renalnim selhanim

Fetalni alkoholovy syndrom

vzniké pfimym teratogennim pisobenim alkoholu

projevuje se: nizkou porodni vahou, mikrocefalii, kongenitalnimi mozkovymi
malformacemi a mentalni retardaci

mortalita je vyrazné zvySena a asi polovina piezivSich byva mentaln¢ retardovana

V soucasnosti neexistuje bezpec¢na hranice pfijmu alkoholu u t€hotnych matek a riziko
postizeni plodu se nesniZuje ani béhem posledniho trimestru t€hotenstvi

Abstinen¢ni syndromy

vznikaji po pferuseni piijmu alkoholu, a to jak chronického, tak i nékolikadenniho
intenzivniho piti
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- predpokladanym mechanismem je hyperaktivita nékterych ¢asti mozku jako rebound
fenomén po predchazejici supresi

alkoholovy ties

- hruby posturalni tfes postihujici pfevazné ruce a mizici ve spanku

- nastupuje 6-8 hod. po pieruseni piijmu alkoholu a maxima dosahuje za 36 hod

epileptické zachvaty (rum fits)

- generalizované tonicko-klonické konvulzivni paroxysmy, které se obvykle objevuji
samostatné nebo v clusterech, pfechod ve status epilepticus je vzacny

- typicky se objevuji 24-48 hod. po pteruseni piijmu alkoholu

- EEG ukaZze mirné zmény a obecné se normalizuje béhem nékolika dni

alkoholova halucinéza

- psychdza typické svymi sluchovymi halucinacemi, provazenymi pocitem prondsledovani

- nemocni se snazi si halucinace vysvétlit, samoziejmée bludnou interpretaci. Somatické
projevy byvaji v porovnani s deliriem mirné;jsi

- akutni prib&h mize trvat 3-10 dni, doznivat mohou n¢kolik mésicti

delirium tremens

- vznikd pozdéji nez piedchozi abstinenéni projevy (48 hod. - 14 dni) od posledni
konzumace alkoholu

- zacind a kon¢i néhle

- projevy: zmatenost, agitovanost, psychomotoricky neklid, agresivni chovani, zrakové
halucinace, autonomni projevy (tachykardie, arteridlni hypertenze, horecka, srdecni
arytmie)

- mortalita se pohybuje okolo 15 %

Lécba abstinencnich projevi:
- je komplexni a mé byt adekvatni klinickému stavu pacienta
- lékem prvni volby = Clomethiazol (Heminevrin) ve vyssich davkach — az 16 tablet
denné
- nitrozilng lze aplikovat diazepam ptipadné tiaprid
- kovlivnéni tachykardii beta-blokatory / klonidin
- Uprava mineralové dysbalance, suplementace thiaminu
- CAVE: aplikace glukozy muze zpusobit depleci zasob thiaminu a vyvolat Wernickeho
encefalopatii, a proto je nutné glukdzu vzdy podavat v kombinaci s thiaminem

Metylalkohol (metanol)
bézné se pouziva jako rozpoustédlo a jako soucdst nemrznoucich smési

- je oxidovan na formaldehyd a kyselinu mravenci

- intoxikace se zpocatku muze projevovat jako delirium s rychlou progresi do poruchy vizu,
slepoty v dtsledku edému sitnice, pseudobulbarniho syndromu a kognitivni poruchy

- zavazna intoxikace zptisobuje acidozu s otokem mozku vedoucim k zastaveé dechu

- u pacientl, kteti pteziji akutni intoxikaci, mize pretrvavat slepota a parkinsonsky
syndrom

- 1é¢ba: zahrnuje podavani vysokych davek hydrogenuhli¢itanu sodného (acidoza),
etylalkoholu, ptipadné provedeni hemodialyzy

Oxid uhelnaty

- bezbarvy plyn bez chuti a zapachu, k jehoZ otravé muize dojit pii nedokonalém spalovani,
pfi otravé vyfukovymi plyny, z boilerd v domécnosti

- véze se na hemoglobin za vzniku karboxyhemoglobinu, ktery vytésiiuje oxyhemoglobin a
dochazi k hypoxémii
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ptiznaky: objevuji se jiz pti pfeméné 10 % hemoglobinu na karboxyhemoglobin — bolesti
hlavy, nevolnost, huceni v usich, zavraté, celkova slabost

pti vysSich koncentracich (nad 50 %) dochézi k poruchdm krevniho ob&hu, poruchdm
ventilace, kireCim s ndslednou poruchou védomi

1é¢ba: zahrnuje odstranéni zdroje intoxikace a aplikaci kysliku, v¢etné pouziti
hyperbarické komory

Kovy (Olovo, Rtut’, Mangan)

Olovo

pii profesionalni intoxikaci

akutni otrava: objevi se gastrointestinalni obtize nasledované bolesti hlavy, inavou,
poruchou védomi, zménou chovani a fokalnimi ¢i generalizovanymi konvulzemi
mize se objevit ¢isté motorickd neuropatie, kterd postihuje vice horni koncetiny

v n¢kterych ptipadech, paklize dojde k atrofii svalstva hornich koncetin a fascikulacim
terapie: D-penicilamin, dimercaprol a EDTA

Rtut’

anorganickd forma je rychle absorbovéna pii inhalaci béhem primyslové expozice pii
vyrob¢ barometri nebo baterii

organicka forma, ktera je bio-amplifikovana vodnimi zivoc€ichy, je vice toxicka a k otravé
dochazi vétsinou pii znecisténi vodnich zdroji

akutni otrava: charakteristickd paresteziemi, tremorem, ataxii, spasticitou, progresivni
ztratou vizu a sluchu, poruchou védomi (stupor, koma) az smrti

chronicka pramyslova expozice: eretismus (psychicka podrazdénost), progresivni klidovy
a inten¢ni tremor (hatter’s shakes), erytém a stomatitidu

terapie: penicilamin

Mangan

pfitomnost malych mnoZstvi manganu v organizmu a jeho pravidelny pfisun v potrave je
pro clovéka nezbytny

doporucena denni davka: 2-3 mg Mn denné

zdrojem profesionalni expozice je t€Zba a zpracovani manganové rudy, vyroba
feromanganovych slitin, svafovani, vyroba suchych baterii, vyroba a pouziti pesticidl

V pocatecni fazi intoxikace dominuje psychiatricka symptomatika (manganové $ilenstvi) —
unava, apatie, insomnie, halucinace, zména osobnosti, kompulzivni jednani, iritabilita a
agrese

terapie: se pouziva EDTA k eliminaci manganu z organizmu a levodopa k ovlivnéni
parkinsonské symptomatiky

Rozpoustédla (benzin, nafta, trichlorethylen, toluen, sirouhlik, tetrachlormethan,

benzen, chloroform)

organicka rozpoustédla se vétsinou vyskytuji ve forme smési

pouzivaji se k chemickym syntézam, také k odmast'ovani kovii, fedéni lepidel a barev
diky sv¢ lipofilité¢ snadno piestupuji hematoencefalickou bariérou do mozku

akutni expozice: nejdiive projevi narkotické ucinky

vvvvv

V neurobehavioralnich testech a zvySeny vyskyt neuropsychiatrickych poruch (solvent
syndrom)
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1écba: spociva v zabranéni dalsi expozici a symptomatické terapii

Toxiny
Mykotoxiny

muchomirka ¢ervend

- intoxikace se projevuje pocenim, slinénim, mi6ézou, bolestmi bticha, prijmy, dusenim,
bradykardii, zblednutim.

muchomtrka zelend: intoxikace spojena predevsim s amatoxinem, ktery inhibuje syntézu

mRNA a vede k poskozenti jater a ledvin

psychedelické houby z rodu lysohlavek (Lysohldvka kopinatd): jsou rekrean¢ uzivany

jako psychoaktivni drogy

Botulotoxiny

jde o proteinové molekuly, které jsou produkovany jako samostatné polypetidové fetézce

svym tézkym fetézcem se botulotoxin ireverzibilné navéze na presynaptickou membranu,

internalizuje se mechanismem endocyt6zy a poté projde z endozomu do cytosolu

vlastni toxicka aktivita je jiz efektem lehkého fetézce, ptisobici selektivni poskozeni

membranovych proteinil a ndslednou poruchu exocytozy acetylcholinu

za béznych okolnosti zptisobuji botulotoxiny tfi typy onemocnéni:

= Klasicky botulismus — Jde o alimentarni ndkazu s inkuba¢ni dobou 48 hod.. Projevuje
se nevolnosti provazenou typicky dvojitym vidénim a rozvojem ochablosti svalstva.
Zivot ohrozujici je pfedevsim postiZeni svalstva dychaciho a bulbarniho.

* Ranny botulismus — Clostridium botulinum se usazuje v ranach zne¢isténych
organickym materidlem. Priibéh onemocnéni je podobny tetanu véetné klinickych
priznakd, prubéhu a progndzy.

Drogy

chemické latky priméarné pisobici na centralni nervovou soustavu, kde méni mozkové
funkce a zptisobuji do¢asné zmény ve vnimani, naladé, védomi a chovani s rizikem vzniku
halucinaci, paranoidni psychozy nebo deprese

dlouhodobé¢ uzivani vede k rozvoji psychické a fyzické zavislosti

podle jejich efektu na CNS délime:

1. tlumici CNS (psycholeptika)

- Alkohol

- Rozpoustédla

- sedativa, barbituraty, benzodiazepiny, hypnotika

- opiaty morfinového typu (heroin, kodein, hydrokodon, oxykodon)

- syntetickéopioidy (buprenorfin, metadon, tramadol, pethidin, fentanyl)

2. stimulujici CNS (psychoanaleptika)

- Kokain

- metamfetamin, amfetamin, efedrin, pseudoefedrin

- derivaty phenylalkylamini (MDMA — tzv. extaze)

- kofein, nikotin

- anabolické steroidy

3. halucinogeny (psychodysleptika)
- LSD, phencyklidin

- mescalin, psilocybin

- atropin, skopolamin,

- kanabinoidy

-  MDMA aanalogy
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- akutni intoxikace drogami: pfitomny zornicové priznaky (napiiklad po poziti morfinu
nebo kokainu dochézi k mioze)

- v nékterych pripadech dochazi k ataxii, myokloniim, rhabdomyolyze S renalnim
selhanim (heroin, amfetamin, kokain), plexopatii i Guillain-Barré syndromu (heroin),
toxické myelopatii s obrazem transverzalni mi$ni léze (heroin), obéhové nestabilité,
utlumu dechového centra, epileptickym zachvatim a kvantitativni poruse védomi

- pii preruseni dlouhodobého abtizu dochazi k ptiznaktim abstinence: tremor, tachykardie,
poceni, podrazdénost az k rozvoji deliria tremens

- nedostatek latky vyvola ,,rebound* uc¢inek — naptiklad kiece

Lécba: kombinace psychoterapie, skupinovych sezeni a jinych psychoaktivnich latek, jez ma
vést ke zlomeni zavislosti

4

Léky

- popsano Siroké spektrum symptomu a syndromi s postizenim jak CNS, tak PNS vyvolané
fadou 1€k jako nezadouci efekt 1écby

- vzdy je nutné pted podanim 1éku porovnat rizika a pfinosy pro pacienta

Extrapyramidové syndromy

- zahrnuji parkinsonsky syndrom, tarditivni a jiné dyskinézy, akatizie

- zpuasobeny jsou zejména neuroleptiky a nékterymi antiemetiky jako je metoclopramid

- polékové dyskineze: dystonie, myoklonus, tiky, tremor, parkinsonsky syndrom a akatizie
(pacient ma silné nutkani k pohybu, pfi kterém se mu ulevi; ptiznacné piechazeni po
mistnosti, frekventni vstavani a sedani, tfeni si dlani o tvare apod)

Maligni neurolepticky syndrom

- nejzavaznéjsi komplikaci 1é¢by neuroleptiky, zejména fenothiaziny a haloperidolem, které
blokuji dopaminové receptory

- objevuje se rigidita, akineze, horecka, autonomni dysfunkce (tachypnoe, tachykardie)

- zavazny stav s mortalitou kolem 20 % u nelécenych pacientii

-V pocatecni fazi se terapeuticky doporucuje podavani agonisty dopaminu,
bromokryptinu

- v pozdg&jsim stadiu dantrolen i.v.

Epileptické paroxysmy

- jedna se o neuroleptika (chlorpromazin, thiothixen, haloperidol), tricyklicka
antidepresiva, thymoprofylaktika (lithium), antibiotika (fluorochinolony), celkova i
lokalni anestetika a bronchodilatancia (theofylin).

Polyneuropatie a kranialni neuropatie

- postizeni perifernich nervii zptisobuji zejména cytostatika (vinkristin, cisplatina,
paclitaxel, etoposid, bortezomib, thalidomid) v ramci 1é¢by onkologickych onemocnéni

- dale nektera antibiotika (nitrofurantoin) a antiarytmika (amiodaron)

- aminoglykosidova antibiotika mohou vyvolat poskozeni sluchového nervu s naslednou
hluchotou

Cévni mozkové prihody

- mohou byt spojeny s Uzivanim hormonalnich kontraceptiv, amfetaminu, hypotenziv,
metotrexatu a ergotaminu

- intracerebralni krvaceni je nejzavaznéjsi komplikaci podani intravendzni trombolyzy
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- ke krvaceni muze také dojit pti antiagregacni (kys. acetylsalicylova, clopidogrel...) nebo
antikoagulacni (warfarin, tzv. nova antikoagulancia — xabany, gatrany) 1é¢be

Subakutni kombinovana degenerace michy (funikuldrni myeléza)

- charakteristickd senzorimotorickou axonalni neuropatii a myelopatii s pozvolnym
rozvojem klinickych piiznaki

- v dutsledku postizeni perifernich nervil i zadnich miSnich provazct vznikaji typicky
parestezie hornich i dolnich koncetin

- 1éze zadnich provazci se manifestuje poruchou propriocepce a vibrace, ataxii spindlniho
typu, typickou poruchou chiize s pozitivnim Rombergovym ptiznakem, zménami ve
Slachookosticovych reflexech, pozitivnimi iritacnimi pyramidovymi jevy

- postizeny jsou zejména zadni a postranni miSni provazce

- diagnoza: se opird o klinicky obraz, laboratorni nalez makrocytdrni anémie, snizené
sérové hladiny vitaminu B12, elektrofyziologické vySetieni a vySetieni MRI michy

- 1écba: spociva v suplementaci vitaminu B12 ve vysokych davkach
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54. Postizeni nervové soustavy pri kardiovaskularnich chorobach

Kardiovaskularni choroby

zapiicinuji pfedevsim vznik cévnich mozkovych ptihod, v disledku kardialni embolizace,
popiipad¢ difizniho hypoxického postizeni v ramci kardiopulmondlni zastavy

Arterialni hypertenze a arterialni encefalopatie

mezi disledky dlouhodobého ptisobeni AH v neurologii patii pfedevsim ischemické a
krvéacivé CMP predevsim v dusledku urychleni aterosklerotického procesu.

lehka (140-159/90-99 mm Hg)

stiredni (160-179/100-109 mm Hg)

tézka (180-209/110-119 mm Hg)

e hypertenzni krize (> 210 mm/120 mm Hg)

protrahované ptisobeni AH vyvolava v mozkovych tepnach adapta¢ni zmény, které maji
zachovat normalni cerebralni perfiizi a zabranit hyperperfizi

V tomto pfipad¢ si pacienti mohou stéZovat na zvySenou unavnost, poruchy spanku a
bolesti hlavy, které se zhorSuji se zvySenim hodnot TK

maligni AH = nahly vzestup hodnot TK doprovazen i ptiznaky postizeni cilovych orgéni
(porucha vizu s edémem papily na ocnim pozadi, nefropatie apod.)

o muze byt v asi 40 % piipadt doprovazena i hypertenzni encefalopatii s fokalnimi
nebo diftiznimi (cefalea, nauzea a vomitus, poruchy zraku, kfec¢e, zmatenost, sopor
nebo koma)

pti rozvoji hypertenzivni encefalopatie dochdzi k ptekroceni prahu autoregulace mozkové
cirkulace s nasledujicim cévnim poskozenim ve formé vasokonstrikce s fibrinoidni
nekroézou a zvySenim vaskularni permeability

muze byt nasledovano mozkovym edémem, ischemizaci mozkové tkané ¢i krvacivymi
komplikacemi a velmi Casto kieCemi; coZ mize dale zvySovat nitrolebni tlak a diky
stimulaci receptorli na spodiné€ 4. mozkové komory dale akcelerovat systémovou arterialni
hypertenzi

klinicky vysledek v ptipad¢ hypertenzni encefalopatie zavisi na usp&€$nosti upravy TK
cilem akutni terapie je postupna redukce hodnot TK, tato by neméla presdhnout redukci o
vice nez 1/3 béhem prvnich 6-8 hodin

wrwe

rozvoj ischemického postiZzeni mozku, i sitnice

Posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES)

klinicko-radiologicka jednotka

diagnostika: postavena ptedevs§im na typickém nalezu na MRI

projevy: bolesti hlavy, zmatenost, kiece a porucha vizu

nejcastéjsi pficina: je maligni hypertenze, mezi dalsi patii eklampsie

pii MRI vySetieni jsou patrny typicky lokalizované oboustranné edémové zmény,
pfedevsim v oblasti parietalnich a okcipitalnich lalokt

tyto zmény byvaji pfi v€asné terapii reverzibilni, pfi del§im trvani mohou dat vzniknout
sekundéarni ischémii ¢i hemoragii

stejné tak 1 klinické ptiznaky postupné odeznivaji, nékdy ale mohou pietrvavat poruchy
vizu.
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55. PostiZzeni nervové soustavy pri hematologickych chorobach

Talasémie

- predstavuji skupinu chorob, které jsou zpiisobeny dédi¢nou poruchou tvorby hemoglobinu

- dochazi ke snizené syntéze alfa ¢i beta-globinu, je tendence k pted¢asné hemolyze
erytrocytu a jejich prekurzora

Beta-talasémie

- klinické projevy: hepatosplenomegalie, zpomaleni ristu, zmény kize a srde¢ni selhani na
podklad¢ hyperkinetické cirkulace

- neurologické ptiznaky: pfechodné zavraté a neostré vidéni u asi 20 % pacientt, pfic¢emz
tyto pfiznaky jsou obvykle vazany na aktualni tizi anémie; bolesti hlavy

- ve druhé dekadée zivota se u 20 % pacientid mize vyvinout periferni motorickd neuropatie

- 1écba: primarn¢ spociva v podpurnych transfizich, poptipadé v transplantaci kostni diené

Polycytémie
- zvySen pocet cirkulujicich erytrocytl

Mrwe

vrwe

onemocnénim, vysokou nadmotskou vyskou, spankovou apnoe nebo pravolevym
srde¢nim zkratem

- zpusobuje hyperviskozitu krve vedouci ke zrychleni procesu aterosklerozy a trombozam
v makro 1 mikrocirkulaci, pficemz 70 % arterialnich trombotickych ptihod predstavuji
ICMP aTIA

- typické ptiznaky hyperviskézniho syndromu: bolesti hlavy, huceni v usich, zavraté,
poruchy vizu, poruchy kognitivnich funkeci, bolesti nebo parestézie koncetin

- vétSinou ustupuji po redukci poctu cervenych krvinek flebotomii nebo chemoterapii

- mnozi pacienti maji klinické nebo elektrofyziologické zndmky ptrevazné senzorické
axonalni polyneuropatie

- polycytémie vera = miiZe také vést k erytromelalgiim, které se vyznacuji bolestivé
rudymi a horkymi koncetinami

- symptomy jsou Cast&ji akcentovany na dolnich koncetinach nez na hornich; ptedpoklada
se autonomni dysfunkce malych vldken

Primarni trombocytémie (trombocytoza)

- ziskané myeloproliferativni onemocnéni charakterizované trvalym zvySenim krevnich
desticek, splenomegalii, dysfunkci krevnich desti¢ek a soucasné 1 predispozici ke
krvacenim a trombo6zam v arteridlnim i zilnim fecisti

- kritéria pro stanoveni diagnozy:

e trvale zvySeny pocet trombocytti nad 600 000/ml, hyperplazie megakaryocyti v kostni
dfeni a normalni zasoby zZeleza

- neurologické projevy: se vyskytuji u 30 % pacientd s esencialni trombocytozou, véetné

bolesti hlavy, parestezii, TIA ¢i CMP
- byvaji na poc¢atku onemocnéni nebo pii hematologickém relapsu

- rizikové faktory pro vznik trombo6zy: vék nad 60 let, pfedchozi tromboticka piihoda a

dlouhé trvani trombocytozy

69



u pacientil s vysokym rizikem se uziva myelosupresivni terapie v kombinaci s nizkou
déavkou aspirinu
po zavazné trombembolické ptihodé jsou doporucovany destickové aferézy

Tromboticka trombocvtopenicka purpura

charakterizovana trombocytopenii, hemolytickou anémii, horeckou, rendlni dysfunkci a
neurologickymi projevy

vrchol vyskytu je ve véku 40 let, s prevahou zen 2: 1.

nekteré pripady nésleduji identifikovatelnou pticinu, jako je HIV infekce, téhotenstvi,
systémovy lupus erythematodes, nebo farmakologickou 1é¢bu

kolisavé neurologické ptiznaky se vyskytuji u 70 % pacientli, obvykle trvaji méné nez 48
hodin

jedna o bolesti hlavy, zmatenost a otupélost a tyto mohou byt ndsledovany loziskovymi
neurologickymi ptiznaky, kfecemi, kdbmatem nebo smrti

systémové poskozeni endotelidlnich bun¢k miize vést k nadmérnému uvolnovani
multimert VWE a jejich snizené §tépeni vede k tvorbé patologicky charakteristickych
mikrotrombt tvofenych krevnimi destickami a vWF

timto v oblasti mikrocirkulace dochazi k tvorbé okluzi, coz zptisobuje drobné infarkty a
petechialni krvéceni

1écba: plasmaferéza, v ptipad€ nedostatecného efektu mohou byt pfidany kortikosteroidy
pokud neni plazmaferéza ihned odstupna, mohou byt v roli akutni 1é¢by vyuzity vysoce
davkované infuze plazmy (25-30 ml/kg/den)

Leukémie

vSechny formy leukémie mohou vést ke snizené produkci normalnich krevnich bunék v

kostni dfeni, coz ma nepfimo za nasledek krvaceni kvili trombocytopenii, infekce

Z insuficientni funkce leukocytil, popifipad€ tinavu a zavraté diky anemizaci

v ptipad€ vyrazného zvySeni poctu bilé krevni fady (> 150000 /ml), mize diky

intravaskularni aggregaci leukocyti (leukostdza) dochdzet k uzavérim mozkovych cév

kromé toho leukemické blasty mohou zplisobovat krvaceni diky infiltraci endotelu

arteriolarni stény

u pacientt s rizikem leukostaze je indikovana akutni leukoaferéza s cilem sniZit pocet

blasti

piimé projevy leukemického postizeni CNS: zavisi na konkrétnim typu postizené

bunécné populace

e akutni myeloidni leukemie byva jen méalokdy prvnim projevem onemocnéni
postizeni CNS

pacienti mohou byt asymptomaticti, popitipadé udavaji bolesti hlavy, ¢i ptiznaky z 1ézi n.
opticus, n. trigeminus, n. facialis a retinalni dysfunkce

o akutni lymfocytarni leukémie (ALL), postihuje CNS v okamziku stanoveni diagnézy
u 5 az 10 % pacientt, vétsinou asymptomaticky

- leukemické bunky z kostni dfen€ podél arachnoidedlnich zil infiltruji meningy,
nasledné se infiltruji adventicii arteriol

- u pacientl mohou byt pfitomny zndmky 1éze hlavovych nerva (III, m IV, VI, VII),
dochazi k rozvoji kognitivniho deficitu, epileptickych zachvati, poptipadé
hydrocefalu

- mezi neobvyklé syndromy patii hyperfagie, obezita nebo diabetes insipidus v ramci
leukemické infiltrace hypotalam?i.

1écba: pacienti dostavaji intratekalni chemoterapii
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vedlejSim ucinkem této terapie muze byt leukoencefalopatie, poptipadé epileptické

zachvaty

chronické leukémie postihuji CNS jen ziidkavé

chronicka myeloidni leukemie = vstupuje do blastické krize, mize dojit k rozvoji

leptomeningealnich metastaz

e chronicka lymfocytarni leukémie (CLL) = jen vyjimec¢né infiltruje meningy nebo
vlastni mozek, nejcastéji se tak déje v pozdni f4zi onemocnéni

Dvskrazie plazmatickych bunék

monoklondlni proteiny: (monoklonéalnich gama-globulinti (M proteinu, paraproteinu)

V séru)

zahrnuji: mnohocetny myelom (plazmocytom), makroglobulinémii (Waldenstromova
choroba) a amyloidézu

Monoklonalni gamapatii nejistého vyznamu (MGUS)

stav, kdy je monoklonélni gamapatie jedinym piiznakem

u 20 % pacientt dojde pozdé&ji k rozvoji dyskrazie plasmatickych bunék nebo jednoho z
lymfoproliferativni onemocnéni (CLL, lymfom).

periferni neuropatie je béZnym neurologickym projevem MGUS

ve vetsing pripadu je paraprotein IgM, méné Casto IgG nebo IgA.(asi u poloviny pacientii
s IgM neuropatii vykazuje monoklonalni protein aktivitu proti myelinu myelin-associated
glycoprotein (MAG), ¢imze zpusobuje demyelinizacni periferni neuropatii)
mnohocetny myelom: obvykle pfitomen paraprotein tiidy IgG, ménég Casto IgA
nejcastéjsi neurologickou komplikaci je hrudni nebo lumbosakralni radikulopatie,
vyplyvajici z komprese nervu pomoci zborcenym obratlem ¢i jinou kosti

pokud myelom expanduje z vertebralni dfené do epiduralniho prostoru, vyviji se
komprese michy.

akutni terapie: Vv pfipad¢€ akutni komprese michy spociva ve vysokych davkach
kortikosteroidii a radioterapii. Nitrolebni plasmacytomy jsou obvykle rozsifenim
myelomovych 1ézi lebky. Na rentgenovych snimcich lebky a dalSich kosti jsou patrné
charakteristické mnohocetné osteolytické 1éze

u myelomtl je také moZno pozorovat leptomeningealni infiltraci

periferni neuropatie jsou neobvyklé a byvaji spojeny s axonalni degeneraci a
amyloidézou.

makroglobulinémii (Waldenstromova choroba): predstavuje maligni proliferaci B-
buné¢k vedouci k IgM monoklonalni gamapatii

pacienti trpi télesnou slabosti, tnavou, ztratou hmotnosti a krvacenim

nejcastéjsi neurologickou komplikaci je senzomotorickd periferni neuropatie

asi u poloviny téchto pacientli jsou nalézany anti-MAG protilatky.
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56. PostiZeni nervové soustavy pri endokrinnich chorobach

Onemocnéni §titné Zl14zy a ptistitnych télisek

Hypothyreoza

- hormony stitné zlazy jsou diilezité pro spravny rust a vyvoj organismu

- zadvazna hypofunkce §titné zlazy béhem intrauterinniho vyvoje nebo raného détstvi vede k
opozdénému fyzickému a duSevnimu vyvoji, popiipadé€ kreténizmu

- pritomna mentélni retardace s pyramidovou a extrapyramidovou symptomatikou, bézn¢ se
vyskytuje strabismus, hluchota a vybavnost primitivnich reflext

- hormonalni substituce béhem prvnich 2 mésicii Zivota vede u mnoha pacientii k téméet
uplné uprave télesného i dusevniho stavu, optimalni je zahajeni terapie béhem prvnich
dvou tydnt po narozeni

Juvenilni myxedém

- podobny kretinismu

- udospélych se vyznacuje letargii, ospalosti nebo poruchou pozornosti a soustiedéni;
celkovou slabosti; zpomalenim mluveného projevu; tuhymi otoky podkozni tkan¢; suchou
bledou ktzi; kiehkymi vlasy; makroglosii a zimoviivosti

neurologické komplikace hypotyredzy: bolesti hlavy, poruchy hlavovych a perifernich nervi,
senzomotorické abnormality, popiipad¢ poruchy kognitivnich funkci a védomi

- senzorickd polyneuropatie se vyznacuje predev§im paresteziemi koncetin

- neuromuskularni ndlez zahrnuje zpomaleni volnich pohybtl a zpomalenou relaxaci
Slachovych reflexti, zejména v oblasti kotniku, sniZzend tolerance fyzické ndmahy ¢i pfimo
myopaticka slabost; byva pritomna elevace hladin kreatinkindzy, generalizovana svalova
hypertrofie

- neuropsychiatrické zmény mohou byt dominujici se sniZenou pozornosti, snizenou
schopnosti sousttedit se, letargii, poptipadé¢ demenci

Myxedémové kéma: mlize byt doprovazeno podchlazenim, hypotenzi, respira¢nimi

poruchami a metabolickym rozvratem; s vysokou mirou umrtnosti,

pokud neni 1é¢eno

- charakteristické nalezy: nizké hladiny T4 a T3, zvySeni hladin TSH a nizké vychytavani
radiojodu Stitnou zldzou

- pfi likvorologickém vySetfeni byva zvysena hladina proteinu
Lécba: zavisi na tizi hormondalniho deficitu; myxedémové kéma by mélo byt akutné
lé¢eno intravendznim podani T4 nebo T3

Hypertyreoza

- je spojena se zvySenou rychlosti metabolismu, poruchou kardiovaskulérnich a
autonomnich funkci, tfesem a nervozity

- neuropsychiatrické projevy mohou byvat rtizné intenzivné vyjadieny od mirné
podrazdénosti az k psychotickym projevim

Graves-Basedowovu nemoc = hypertyre6za spojena s difuzni strumou, oftalmopatii — u
star§ich pacientl nenapadné projevy s dominujici apatii, myopatii a kardiovaskularnim
postiZzenim

- velmi ¢astymi jsou ocni ptiznaky: malo frekventni mrkéani, opozdéna reakce horniho vicka
na pohyby bulbu ¢i nebo poruchy konvergence
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- nastup priznaktl je postupny; exoftalmus je ¢asto doprovazen diplopii v disledku k parézy
jednoho nebo vice okohybnych svalt

- retrakce vicek a bolest piedstavuje prvni projevy onemocnéni

- nékdy byva pfitomen edém papily, popiipad¢€ ulcerace rohovky v dusledku insuficience
kryci funkce vicka

- tize postizeni postupuje rychle a béhem nékolika mésict mize dojit iplné oftalmoplegii,
spontanni zlepSeni stavu je ziidkavé

- 1écba thyreoidealni oftalmopatie: muze zahrnovat imunosupresi kortikosteroidy,
radioterapii nebo chirurgickou dekompresi o¢nice.

Hypoparatyreoza

- snizena funkce pfistitnych télisek rezultuje v poruchu kalciového a fosfatového
metabolismu, které se u akutnéji vzniklé poruchy projevuji predevsim tetanickymi
kieemi, zvySenou nervosvalovou drazdivosti a parestéziemi koncetin a v obliceji

- pokud dojde k pozvolngjsimu rozvoji (¢i chronickému prubéhu), mohou dominovat
psychické priznaky, slabost, inava, apatie, uzkost, poruchy osobnosti, poruchy vidéni,
mentalni retardace, a extrapyramidové poruchy

- muze byt dasledkem tyroidektomie

- Castym nalezem u hypoparatyreoidismu jsou nitrolebni kalcifikace, predev§im v oblasti
bazélnich ganglii

- kalcifikace jsou obvykle asymptomatické, ale byla popsana i spojitost s poruchami
kognitivnich funkci a extrapyramidovymi poruchami

- Diagnéza: se provadi na zéklad¢ klinickych ptiznakt, hypokalcémie a nizké nebo
nedetekovatelné hladiné¢ PTH v plazmé

- hypokalcémie miZe byt spojena se zménami EKG, v€etné prodlouzeni QT intervalu a
zmén T-viIn

- primarni terapie: podavani vitaminu D a substituce vapniku

Hyperparatyreoza

- je nejcastéji disledkem nadmérné sekrece PTH u solitarniho adenomu pfistitnych télisek

- diagndza: byva nejcastéji stanovena jako vedlejsi nalez pii rutinnim biochemickém
vysetieni jesté pred rozvojem klinickych ptiznakt

- hladiny kalcia tudiz nebyvaji moc vysoké a klasické neuromuskularni ptiznaky, (slabost
koncetin, parestézie, svalové kiece) jsou malo Casté

- Casté pfiznaky: tnava a subjektivni slabost, zmény duSevniho stavu zahrnuji poruchy
paméti, podrazdénost a deprese, které se lepsi s navratem kalcémie k normélu (napt. po
paratyreoidektomii)
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57. Postizeni nervosvalové soustavy pri poruchach metabolizmu
glukozy

Hypoglykémie
- metabolismus CNS je téméf upln¢ zavisly na metabolismu glukézy
- pfi poklesu hladiny glukozy v krvi pod kritickou uroven dochazi rychle k rozvoji
neuronalni dysfunkce
- hypoglykémie muze byt spojena s pfedavkovanim inzulinem ¢i nevhodnym uzitim
peroralnich antidiabetik pti 1écbé diabetu mellitu
- hypersekrece inzulinu slinivkou bfisni mize byt disledkem nadoru z bunék ostrivka nebo
funk¢ni hyperaktivity téchto bunck
- symptomaticka hypoglykémie a hyperinzulinismus maji paroxysmalni charakter, vétSinou
se vyskytuji ve chvilich, kdy lze ocekéavat nizsi hladinu glykémie (rdno pted snidani, pii
hladovéni, po intenzivnim cviceni apod.)
- miuZe byt pfitomna jen nervozita, uzkost nebo tfes ustupujici po poziti jidla
- tézké stavy mohou trvat po nékolik hodin, béhem nichz pacient miize provadét
automatickou ¢innost s amnézii na celou tuto dobu, popfipadé se mohou rozvinout
epileptické zachvaty nasledované kématem
- priznaky hypoglykémie:
» autonomni
» mozkové = vegetativni sympatické ptiznaky jsou ptitomny u vétSiny pacientll pii nastupu
hypoglykémie a ptedchédzeji vaznéjsim mozkovym projevim
o malatnost, poceni, nevolnost, zvraceni, bledost, buSeni srdce, oprese v prekordiu,
bolesti hlavy, bolesti bficha a hlad
- mozkové priznaky:
o parestezie, diplopie a rozmazané vidéni, coz mize byt nasledovan tiesem,
loZiskovym neurologickym deficitem, abnormalnim chovanim nebo kie¢emi
o déletrvajici tézka hypoglykémie mizZe byt nasledovana kdmatem
o chronické nebo opakované hypoglykémie mohou vyvolat demenci nebo jiné
povahové abnormality
- diagndza: je stanovena na podkladé¢ dokumentované hypoglykémie béhem symptomatické
epizody
- hodnota symptomatické hypoglykémie se interindividualné vyrazné 1i$i, obecné se jedna o
hodnoty nizsi nez 2,2 az 3,9 mmol/l.
- hyperinzulinismus: diagnéza je stanovena na podkladé paroxysmalniho charakteru
pfiznakli autonomni a mozkové dysfunkce ve spojeni s nizkou hladinou glukézy v krvi a
nepiimétené vysoké cirkulujici hladiny inzulinu

- lécha:

- cukr maze byt u pacientd pfi védomi podavan ordln€, u komatoznich pacientli by méla byt
intravendzné podavana glukéza

- funkéni hyperinzulinismus je 1é¢en zménou dietniho reZimu, aby nebyla stimulovana
nadmérnd sekrece inzulinu ve slinivce bfisni

o Diabetes mellitus
- systémové metabolické onemocnéni, charakterizované hyposekreci insulinu nebo periferni
rezistenci k G€inkiim insulinu
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DM 1. typu: obvykle se vyskytuje u mladych neobéznich lidi s absolutnim nedostatkem

inzulinu

DM 2. typu: obvykle se vyskytuje u starSich, obéznich jedinct s periferni inzulinovou

rezistenci

neurologické komplikace jsou u obou typtt DM podobné

pritomnost neurologického postizeni byva zhruba v korelaci s dobou trvani a zdvaznosti

onemocnéni a je Casto spojena i s jinymi komplikace DM, jako je retinopatie a nefropatie

periferni neuropatie = primarni neurologickou komplikaci DM; zahrnuje

mononeuropatie (perifernich a hlavovych nervii), polyneuropatie, autonomni neuropatie,

radikulopaties a uzinové syndromy (n. medianus, n. ulnaris a n. peroneus)

pricina téchto neuropatii jsou zvazovany metabolické, cévni a hypoxické mechanismy

o mononeuropatie: jsou pric¢itany cévnimu poskozeni perifernich nervi. Nastup

priznaki je rychly a bézné byvaji ptfitomny bolesti

kranidlni mononeuropatie bézné postihuji n. oculomotorius a n. abducens

distalni symetricka polyneuropatie: byva nejcastéji pozorovanou komplikaci DM, obvykle

dochazi k postupnému rozvoji symptomu

Castymi piiznaky jsou necitlivost a paleni, distalni senzorické postizeni mize byt
doprovézeno slabosti; Slachové-okosticové reflexy jsou obvykle vymizené

diagnéza: byva podpoiena smisenou demyelinizacni a axonalni neuropatii

autonomni neuropatie: mize u DM piedstavovat dominujici symptomatiku
kardiovaskularni symptomy: zahrnuji arytmie nebo ortostaticka hypotenze
gastrointestinalni postiZeni motility mize vyvoldvat nevolnost, zvraceni nebo prijem v
zavislosti na zavaznosti a distribuci autonomniho postizeni

diabetick4 neuropatie mize také vést k dysfunkci mocového méchyte nebo k erektilni a
ejakulacni dysfunkci

mozkové komplikace DM: jsou v prvni fad¢é zptisobeny metabolickycm narusenim funkce
v ramci hypoglykemie jako kompliakce terapie DM

cerebrovaskularni onemocnéni jsou u diabetikli vyznamnym problémem v disledku
akcelerované ateroskler6zy mozkovych cév a souvisejicich kardiovaskularnich poruch,
hypertenze a koagulac¢nich abnormalit
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58. Postizeni nervové soustavy pri onemocnéni ledvin a jater

Onemocnéni ledvin

postizeni ledvin s vyslednou azotémii nebo urémii mize samo o sobé poskozovat jak CNS,
tak periferni nervovy systém

Uremicka encefalopatie
Dif. dg encefalopatie u pacienta se selhanim ledvin:

bézné jsou poruchy rovnovahy tekutin a elektrolyta

urémie sama mize vézt k encefalopatii, pficemz ptiznaky encefalopatie jsou vétSinou
Casnéji a vyraznéji vyjadieny u pacientl s akutnim selhdnim

nejéasnéjsi projev: neuropsychické zmény s kognitivni deterioraci, které postupuji do
delirantniho stavu, posléze do kématu

charakteristické je kolisani klinickych ptiznakt ze dne na den

u pacientll se mize vyskytovat asterixis

epileptické kiece byvaji projevem pozdni uremické encefalopatie

diagnostika: lumbalni punkce se piedevsim provadi za G¢elem vylouceni infekéni pFiciny
encefalopatie, ¢asto odhali primarné zvysenou bilkovinu (nékdy i vice nez 1 g/l) a obCas i
mirnou pleocytézu

nalezy CT nebo MRI jsou vétSinou nespecifické

EEG, podobné¢ jako klinicky nalez, je obvykle v ramci akutniho selhani vyrazné&ji
naruseno nez u chronického selhani ledvin

nonkonvulzivni status epilepticus je moznou pfic¢inou lécitelné encefalopatie s
dramatickym zlepSenim pfi vhodné vedené terapii

uremické encefalopatie obvykle dramaticky reaguje na dialyzu, coZ naznacuje tlohu jedné
¢i vice dialyzovatelnych latek

Dialyzac¢ni dysekvilibra¢ni syndrom

obvykle spojen s rychle probihajici dialyzou na zacatku dialyza¢niho programu
pfiznaky: mirné bolesti hlavy, nevolnosti a svalovych kieci az k vzacnéjsi otupélosti,
kfecim nebo deliriu

obvykle spontann¢ vymizi v fadu hodin, ale delirium miize pietrvavat nékolik dni
pravdépodobnou pii¢inou syndromu je pfesun vody z intravaskularniho prostoru do
mozkovych bunék

se zlepSovanim dialyzac¢niho procesu je nyni tento syndrom mnohem méné Casty

Cerebrovaskularni onemocnéni

samotné¢ selhani ledvin mize vyznamné¢ podporovat aterogenezi

dalsim faktorem muZe byt hypotenze pfi dialyze s hypoperfuznimi mozkovymi infarkty na
rozmezi jednotlivych tepennych povodi

selhani ledvin je spojeno s dysfunkci krevnich desticek, a antikoagulace pouzivané pii
hemodialyze miize pfispét k intracerebralnimu krvéceni nebo subdurdlnimu hematomu
AD polycystické onemocnéni ledvin byva spojeno se zvySenym rizikem aneurysmat a
subarachnoidalniho krvéaceni

Syndrom neklidnych nohou
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Nejméné 20 % pacientl s chronickym selhdnim ledvin trpi progredujicimi, pfedevSim
klidovymi paresteziemi, nepfijemnymi pocity a bolestmi v dolnich koncetindch s tilevou
pii pohybu

Komplikace selhani ledvin postihujici periferni nervovy systém

Neuropatie

nejcastéjsi neurologické nasledky chronického selhani ledvin je distalni symetricka,
smiSend senzomotoricka neuropatie postihujici vice dolni koncetiny nez paze

muze byt pfitomno i postiZzeni hlavovych nervii, zejména zraku a sluchu, a autonomniho
nervového systému

nejCasnéjsi piiznak: pokles vibracniho a teplotniho €iti na dolnich koncetinach

vyviji se po dobu n€kolika mésicii, avSak mtize mit i fulminantni prab¢h

u vétsiny pacientd po zahéjeni dialyzacni 1é€by dochazi ke stabilizaci nebo 1 mirnému
zlepSeni neuropatie

k Gplnému uzdraveni mize dojit u pacientli s mirnym stupném neuropatie

uspésna transplantace ledvin mé nezpochybnitelny ptiznivy vliv na uremickou neuropatii,
rychlost motorického vedeni se muze zvysit jiz béhem nekolika dni po transplantaci spolu
s pokracujicim zlepSovanim po dobu nékolika mésict, nékdy i s Uplnym uzdravenim
vzhledem Kk ptevazné dobré odpovédi uremicky neuropatie na dialyzu se zda
pravdépodobné, Ze pti¢inou neuropatie je hromadéni dialyzovatelnych metabolitt
symptomaticka 1écba: je podobna jako pii 1éceni jakékoliv bolestivé periferni neuropatie,
vzhledem k pfitomnosti selhani ledvin je vSak zapotiebi mit na mysli tpravu davkovani
1ekt

Hepatdlni postizeni

akutni, subakutni nebo chronické jaterni selhani usti v alteraci védomi — jaterni
encefalopatii

zévaznost encefalopatie 1ze rozd¢lit do Ctyt stadii:

e mirnou zmatenost

o letargii
e somnolenci
e koma

Casto smrtelné kdma spojené s akutni nekrézou jater je obvykle provézeno vyraznym
zvySenim obsahu amoniaku v séru

koéma miva obvykle rychly nastup a fulminantni pribéh, ktery se vyznacuje deliriem,
kteCemi a nékdy i decerebracni rigiditou

jaterni encefalopatie se obvykle rozviji ve chvili, kdy se diky portalni hypertenzi vytvoii
rozsahly portalni kolateralni obéh; Zilni portalni krev diky tomu neprochazi detoxikaci

V jatrech a odtéka ptimo do krevniho ob¢hu

timto dochazi k intoxikaci CNS, pro kterou je zaZito oznaceni portosystémova
encefalopatie

portosystémova encefalopatie: je klinicky charakterizovana epizodickou encefalopatii s
ataxii, inten¢ni tfesem, dysartrii, asterixis (flapping tremor, negativni myoklnus) a
poruchami kognitivnich funkci

Klinické piiznaky

¢ naruSeni kognitivnich funkci — probiha pliZivé, ptileZitostn€ se mize projevit
akutnim agitovanym delirantnim stavem

e duSevni otupélost a nete¢nost — zpravidla prvnimi ptiznaky

e zivaji a snadno upadaji do spanku, ze kterého byvaji snadno probuditelni
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narusSeni kognitivnich funkei

asterixis

oboustranny Babinského reflex pripadné i spasticka paraparéza

hlubsi koma byva doprovazeno dekortikacni, poptipadé decerebracni posturou

doprovazeno zloutenkou nebo ascitem

diagnostika: zvysené hladiny sérového amoniaku, popiipadé zvySeni hladiny glutaminu

v mozkomisnim moku

CT vysetieni mozku muze jiz v ¢asnych fazich onemocnéni zobrazit kortikalni atrofii,
otok mozku, nebo i zcela normalni nalez

MRI obvykle ukazuje hyperintenzity v globus pallidus v T1 vazenych zobrazenich, coz
muze odpovidat depozitim tézkych kovu

v ramci diferencialni diagnostiky je nutno uvazit akutni alkoholovou intoxikaci, delirium
tremens, Wernickeho encefalopatii, Korsakoffiiv syndrom, Wilsonovu chorobu, intoxikaci
Iéky a dalSich metabolické poruchy (uremie, hyponatrémie)

78



59. PostiZeni nervové soustavy pri kolagenazach

Systémovy lupus erythematodes

- charakterizovan rozsahlymi zadnétlivymi zménami v pojivové tkani (kolagenu) kiize a
systémovych organt

- primarnim je poSkozeni subendotelialni pojivové tkané kapilar, malych tepen a zil;
endokardu; synovidlnich a ser6znich membran

Etiologie a incidence

- pfi¢ina neni zndma, nicmén¢ imunokoplexy byvaji deponovany piedevsim v cévach
mensiho kalibru

- muze byt dlouhodoba virova infekce, nékdy se projevy mohou vyskytnout po podani
nékterych 1é¢iv

- zafind mezi 20 a 40 rokem Zivota, ale mize se vyskytnout jiz v détském veku

- zhruba 95 % dospélych pacientii piestavuji zeny

Klinické ptiznaky

- déletrvajici nepravidelné horecky, s proménlivou délkou remisi (tydny, mésice ¢i dokonce
roky); erytematdzni vyrazka; opakujici se ataky postihujici synoviélnich a ser6zni
membrany (polyartritida, pleuritida); utlum funkce kostni dfen¢; v pokrocilejsich stadiich
s klinickymi zndmkami cévnich zmén na kizi, ledvinach a jinych vnitinich organt

- neurologické projevy:
e cerebralni lupus (postihujici az 25 % vsech pacientii se SLE) = encefalopatie

projevujici se epileptickymi zachvaty, psych6zou, demenci, choreou

e myelopatie (i pod obrazem transverzalni mi$ni 1éze)
e senzomotorické periferni neuropatie
e polymyositidy

= projevy jsou pri¢itany pfedev§im trombozam drobnych cév rezultujici v mikroinfarkty nebo
petechidlnimu krvaceni

Laboratorni diagnostika

- anémie, leukopenie

- Castym nalezem hematurie nebo proteinurie jako projevy poskozeni ledvin

- nejdulezitéjsim diagnostickym testem je prikaz antinuklearnich protilatek (ANA),
zejmeéna protilatek proti dvouretézcové DNA, které se rovnéz pouzivaji jako métitko
aktivity onemocnéni

-V biopsii ledvin mohou byt pfitomny depozita imunokomplexti

- vySetieni likvoru je obvykle normalni, ale miZe dojit k mirnému zvySeni obsahu
bilkoviny

Prabéh, prognéza a 1écba

v soucasné dobe¢ je 10-letd doba pieziti dosahovana u 80% az 95% pacientli

terapeuticka doporuceni zahrnuji intraven6zni podavani methylprednisolonu poté

S pfechodem na peroralni podavani prednisolonu v nizkych davkach

nekterd pracovisté akutni terapii eskaluji intravendznim podavanim cyklofostamidu

v dlouhodobém horizontu mohou fatalnimi komplikacemi hrozit selhani ledvin nebo infekce

Sarkoidoza

- multisystémové granulomatdzni onemocnéni neznamé etiologie

- sarkoidové granulomy se podobaji tuberkuldéznim, ale chybi priikkaz priikkaz mykobakterii
nebo kaseifikace, byt n€kdy je pfitomna centralni nekroza

Epidemiologie
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rozsitena celosvétove s odhadovanym vyskytem v rozmezi od 3 do 50 ptipadt na 100.000
obyvatel

Patologie

1éze mohou postihnout jakykoliv organ nejcastéji vSak plice a lymfatické uzliny, déle
ktzi, kosti, oc¢i a slinné zlazy

postizeni centralniho nebo periferniho nervového systému je ptitomno az u 10 % pacientii
v oblasti CNS sarkoidni granulom nejc¢astéji postihuje mozkové pleny

1éze maji tendenci k perivaskularnimu intraparenchymovému §iteni s nejcastéjsim

postiZzenim hypotalamu

granulomy se také mohou vyskytovat v perifernim nervstvu a ve svalech

Klinické projevy

mohou byt postizeny veskeré hlavové nervy = nejcastéji n. facialis — napodobiiujici
Bellovu obrnu, mtize byt i oboustranna

postizeni n. opticus zptisobuje retrobulbarni neuritidu, které mohou rezultovat v atrofii
optiku; v piipadé m. trigeminus se jedna o poruchy ¢iti ¢i neuralgie; u n. statoacusticus
mohou byt pfitomny sluchové ¢i vestibularni pfiznaky

granulomy postihuji pfedev§im hypotalamus, mén¢ ¢asto i hypofyzu, ¢imz mohou vznikat
endokrinologické pfiznaky

intraparenchymové nebo extraparenchymové misni postizeni miize zptsobit bolesti,
spastickou paraparézu ¢i syndrom kaudy

poskozeni perifernich nervii zptisobuje neuropatie

Diagnostika

granulomatdza CNS byva patrna na T2-vaZzeném MRI zobrazeni, poptipadé na CT s
kontrastem; nékdy jsou patrny kalcifikace

je mozno zobrazit i kontrastni syceni leptomening, popiipad¢ i kompresy v oblasti cauda
equina nebo postizeni optickych nervii

viceCetné 1éze bilé hmoty, véetné periventrikularni lokalizace na T-2 a FLAIR MRI
sekvencich mohou napodobovat postizeni v ramci roztrouSené sklerdzy

likvorové vySetfeni miZe byt nalez pritomnosti az nékolik tisic leukocytli (obvykle s
lymfocytarni ptrevahou), jakoZ 1 zvySené hladiny bilkovin, nizkym obsahem cukru

RTG hrudniku — odhalujici bud’ asymptomatickou oboustrannou hilovou adenopatii nebo
také povétSinou oboustranné infiltrativni zmény

odpad vapniku mo¢i (zvysen u 50 % pacientil)

oftalmologické nebo otolaryngologické vySetfeni mize odhalit doposud klinicky némé
l1éze

diagno6za by méla byt potvrzena histologickvm vySetienim

biopsie miZe byt provedena z miznich uzlin (v€etné transbronchialni), slinnych 714z,
spojivky, klize; jen vzacné se provadi z mozkovych plen ¢i mozku

Prubéh a 1é¢ba

kortikosteroidy — méla by byt schopna zmirnéni intenzity a velikosti granulomt
o kratkodobé miZze byt podavéana pacientiim s aseptickou meningitidou nebo
izolovanou obrnou licniho nervu
imunosupresivni 1é¢ba = u pacienti rezistentnich na kortikoterapii: azathioprin,
methotrexat, cyklofosfamid a cyklosporin
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60. Poruchy nervosvalového prenosu

motoricky nervovy akéni potencial (AP) se $ifi myelinizovanymi vldkny saltatornim
vedenim s aktivaci natriovych kanali, vstupem natria do axonu a se vznikem lokélniho
negativniho rozdilu potencialu v oblasti Ranvierovych zaiezt

aktivace napétim fizenych kaliovych kanalt vede k efluxu kalia z axonu a k ukonéeni
lokalniho akéniho potencialu

kdyz AP dosahne presynaptické membrany neuromuskularniho spojeni (NMJ), dojde

k aktivaci napét'ové fizenych kalciovych kanalti na presynaptickém terminalnim
zakonc¢eni motorického nervu a k depolarizaci membrany vstupem kalcia intracelularné
to ma za nasledek pohyb vesikli obsahujicich acetylcholin, jejich fuzi s membranou
presynaptické ¢asti a uvolnénim Ach do synaptické §térbiny

molekuly Ach se navazi na acetylcholinové receptory na kristdch postsynaptické
membrany

pokud jsou navazany 2 molekuly Ach, pak se otevie iontovy kanal uvnitf receptoru

S naslednym vstupem natriovych iontl do svalu

pokud se aktivuje dostatecné mnozstvi receptorti, dojde k sumaci téchto malych
ploténkovych potencidlli a nasledné vznika akéni potencial

ten se §ifi po svalové membrané k T tubultim s naslednym uvolnénim kalciovych iontd a
iniciaci svalové kontrakce

molekuly Ach, které se nenavéazaly na AChR jsou rozlozeny acetlycholinesterazou

Nervosvalova ploténka

sklada se z presynaptické Casti, synaptické Stérbiny a postsynaptické ¢asti
presynaptickou ¢asti je do sarkolemy zanotfené terminalni zakonc¢eni motorického nervu
s kalciovymi kanaly a vesikuly s Ach

synapticka Stérbina je charakterizovdna bazalni laminou s acetylcholinesterazou
postsynapticka ¢ast je tvofena silné ziasenou sarkolemou s nikotinovymi
acetylcholinovymi receptory, které jsou umistény na vrcholcich krist

Myasthenia gravis (MG)

Definice.: autoimunitni choroba s tvorbou protilatek proti strukturam postsynaptické ¢asti

nervosvalové ploténky

Etlologl e: Al onemocnéni s tvorbou protilatek proti alfa-podjednotce AChR

vazbou na receptor zpusobuji jeho blokadu, vazbou na okolni struktury vedou k degradaci
receptoru

aktivuji komplement s naslednym poskozenim receptoru, rozsifenim synaptické Stérbiny
(Ach molekuly obtizné dosahnou na receptor) a zménou vlastnosti iontovych kanalt

u poloviny séronegativnich MG se nachdzeji protilatky proti svalové specifické tyrizon-
kindze (MuSK)

MuSK je protein zpisobujici uspotadani AChR v postsynaptické membrané tak, aby byly
umistény co nejblize oblastem, kde se uvoliiuje Ach

u nemocnych s MG dochazi ke sniZzeni poctu AChR, ploténkové potencialy nedosahnou
dostatecné urovné a nespusti tvorbu akéniho potencialu

Klinickv obraz.

subjektivni ptiznaky:

e TUnavnost s kolisanim v prib&hu dne
e ptdza, diplopie

e poruchy polykani, kousani
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e bolesti v siji
e Unava a slabost svall se akcentuje namahou, Casto 1 zatézi jinych svalovych skupin
(manifestace diplopie po chtizi do schodl), mizi po odpocinku
- teplo zhorSuje nervosvalovy ptenos — horka polivka vede k dysfagii a ptitom chladn4 jidla
polyka snadno
- objektivni pfiznaky:
e znamky slabosti svall po zatézi
e unaveny vzhled
- vySetiuje se rozsah a sila pohybi, inavnost — okohybna inervace, mimické svaly, zvykace,
jazyk, polykani, §ije, svaly HK i DK
- Skala MGFA (Myasthenia Gravis Foundation of America) se hodnoti — fe¢, zvykani,
polykani, dychani, schopnost €isténi zubti a Cesani, schopnost vstavat ze zidle, dvojité
vidéni a ptoza

% myastenie s anti-MuSK protilatkami
- ve vSech v€kovych kategoriich, vyrazné pievazuji zeny
- nalezeny dva charakteristické klinické obrazy:
o vyrazné okulobulbarni postizeni (vyrazna atrofie mimického svalstva a svalstva
jazyka)
o vyrazna slabost svalu Sije, ramennich pletenct a respira¢niho svalstva
% myastenicka krize
- stav tézké svalové slabosti s respiracni insuficienci
- pii spirometrickém vySetieni je varujici pokles vitalni kapacity (FVC) pod 30 % s rizikem
respiracniho selhdni a imrti
% cholinergni krize
- umyasteniki pfi pfedavkovani blokatort acetylcholinesterazy
- nemocny je dusny = kvuli zvySené produkci slin, bronchialnich exkrett i slz, snazi se
(netspedné) odkaslat, ma tachykardii, je anxidzni
= MG jako autoimunitni onemocnéni ma zvyseny vyskyt dal§ich autoimunitnich onemocnéni
— thyreoiditis, revmatoidni artritis
Diagnoza.:
klinicky nalez
prukaz autoprotilatek (anti-AChR, anti-MuSK)
farmakologicky test
EMG

zobrazeni mediastina (CT s kontrastni latkou ¢i MRI)

Terapie:
e inhibitory cholinesterazy = zdkladni symptomatickou terapii (syntostigmin,
pyridostigmin, neostigmin, distigmin)
- standardni davkou je pyridostigmin 60 mg kazdych 4-6 hodin
- pfi zvySovani davky se objevuji ptiznaky (kiece v bfise, prijmy, zvraceni, slinéni, slzeni),
nadmérna aktivace nikotinovych receptord pfi¢né pruhovanych svalt vede ke svalovym
kie¢im, fascikulacim
- distigmin ptsobi dlouhodobé, a proto se pouziva k pieklenuti no¢niho useku
e thymektomie = indikovana u nemocnych s ¢asnym vznikem MG a hypertrofii thymu,
u nemocnych s thymomem
e imunosuprese kortikosteroidmi = vedou k remisi u 75% nemocnych
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- unemocnych se zavaznymi priznaky (bulbarni ptiznaky, respiracni insuficience) pied
zahajenim kortikoterapie je nutné nemocné predlécit plazmaferézou ¢i intravendéznim
podanim gamaglobulinti

e imunosupresiva = potla¢uji tvorbu protilatek, a pfitom snizuji davku kortikosteroida
nutnou ke kompenzaci MG

o nNejcastéji se pouziva azathioprin, pak cyklosporin A, cyklofosfamid,
mykofenylat mofetil

e intravenozni imunoglobulin = podava se u myastenické krize a u farmakologicky
refrakterni myastenie

[ 24

piistup, na pfistrojové vybaveni, ma své kontraindikace i nezddouci vedlejsi ucinky

Lambertiv-Eatoniiv myastenicky syndrom (LEMS)

Definice: LEMS je presynapticky lokalizovana porucha nervosvalového pienosu na podkladé
autoimunitniho procesu.

Etiologie. U 95 % nemocnych se prokazuji protilatky proti napét'ove tizenému kalciového
kanalu (VGCC) na terminalnim useku motorického nervu
- na funkeci téchto kanalt zavisi uvoliiovani Ach do synaptické Stérbiny
- plsobenim protilatek dochazi k redukci VGCC a tim ke snizenému uvoliiovani kvant

Ach
- LEMS byl prokazan u nemocnych s malobunéénym karcinomem plic

Klinicky obraz:

-V pocatecni fazi LEMS jsou postizeny proximalni svaly DK, pak nésleduji svaly HK a jen
u ¢asti nemocnych jsou postiZzeny svaly zasobené hlavovymi nervy:
e okohybné poruchy,

slabost §ijového svalstva,

ziidka dysartrie, dysfagie a dysfonie

zvyseni svalové sily po kontrakci

bolesti svalt

znamky symetrické senzitivni polyneuropatie (parestézie DK),

projevy autonomni neuropatie (sucho v ustech, hypohidrdza, zacpa, impotence)

Diagnostika

- pfimotorické neurografii: abnormalné nizké CMAP

- pfi repetitivni stimulaci nizkymi frekvencemi (2-3 Hz) dochazi k dekrementu amplitudy
CMAP

- pfi vysokych frekvencich (20 Hz a vySe) ¢i po izometrické kontrakci (po 10-15 s) dochazi
k inkrementu amplitudy CMAP o vice nez 100

Lécba: nalez a 1écba malignity je na prvnim misté, zejména je nutné patrat po tumoru plic
nebo po lymfoproliferativnim procesu

- terapie LEMS pomoci inhibitori acetylcholinesterazy ma jen maly efekt

- imunosuprese

Botulismus

Definice: zavazné onemocnéni, které vznika ptisobenim botulotoxinu na cholinergni synapse
S ptiznaky poruchy nervosvalového pfenosu a rovnéz s vegetativnimi projevy

Etiologie: botulotoxin je produkovan anaerobni baktérii Clostridium botulinum a je jednim
z nejucinngjsich biologickych jedl

- botulotoxin ireverzibilné blokuje uvoliiovani acetylcholinu z presynaptického zakonceni
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- narusuje vapnikem indukovanou exocytézu Ach
Klinicky obraz:
e klasicky ,,potravinovy* botulismus vznika po poziti nedostate¢n¢ tepeln¢ zpracovaného
jidla
o toxin je pii tepelném zpracovani spolehlivé zni¢en, avSak spory pretrvavaji
o toxin se naléza v domacky vyrobenych konzervach, v potravinach obsahujicich
ryby, zeleninu, brambory, uzeniny
o po 2-30 hodinach po jidle se objevuje diplopie, mlhavé vidéni, ptdza, sucho
V ustech, zacpa, na osvit nereagujici mydriaza, retence moci a gastrointestinalni
piiznaky (nauzea, zvraceni)
e Détsky botulismus
o Vyskytuje se u déti do 1 roku
o podkladem je poziti spor Clostridii a produkci toxinu ve stfevech ditéte
o projevuje se zacpou, hypotonii a bulbarnimi priznaky
o V USA je podezielou potravinou med, ve kterém byly prokazany spory Clostridii az
ve 25 %
Diagnostika.:
- prukaz toxinu v séru i moci, piipadné¢ samotné bakterie
- pfi motorické neurografii jsou nadpadné nizké CMAP. Po aktivaci — kontrakeci svalu €1
opakované EMG stimulaci — dojde K nardstu amplitudy
- pii vySetieni jehlovou EMG se nachézi fibrilace, pozitivni viny a komplexni repetitivné
vyboje
- pii vysokofrekvencni stimulaci (20 Hz a vice) a po izometrické kontrakci je patrna
vyrazna facilitace
Terapie:
- lécba na JIP s monitorovanim a kompenzaci vitalnich funkci (dychani, vnitini prostiedsi,
vyZziva, cirkula¢ni parametry)
- podani antiséra (konského) je vSak provazeno zavaznymi vedlejSimi G€inky
- musi byt podano co nejdiive — dokud je toxin v Krvi
- uraného botulismu je nezbytné oSetfeni rany, extrakce cizich pfedméth a nekrotické tkané
a aplikaci antitoxinu piimo do poSkozené tkané
- je indikovano podani antibiotik
mortalita se v soucasné dobé udava pouze 9 %.
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61. Svalové dystrofie

Definice: genetické vady, pro které je typické ochabovani svalstva, jsou charakterizovany
progresivnim prabéhem s destrukci svalové tkan€ a ndhradou tukem ¢i vazivem

Anamnéza:

- od matky je nezbytné zjistit idaje o psychomotorickém vyvoji (milniky, drzeni hlavicky,
sed, lezeni, chiize)

- Vv piedskolnim a Skolnim véku je diilezita ucast na sportovnich aktivitach

- otazky na myoglobinurii po télesné zatézi (moc¢ barvy kofoly)

- Vvroding se zjistuje postizeni hybnosti, a to véetn¢ poruch chize

Klinické vySetieni:

- oslabeni a atrofie svald s poruchami stoje

- chuize, drzeni téla a hlavy, fixace lopatek i panve (na 1 noze), stisk rukou

- jazyk, polykani, zvedani hlavy vleze

Dystrofinopatie

Duchennova a Beckerova svalova dystrofie (DMD, BMD)
Definice:
- vrozené svalové dystrofie s uplnym nebo ¢astecnym chybénim dystrofinu, eventuelné se
zménénym dystrofinem
Etiologie:
- vrozena X-chromozom vazana svalova dystrofie
- onemocni pouze chlapci, zeny jsou pienasecky
- gen pro dystrofin je lokalizovan na kratkém raménku X-chromozomu — nejbéznéjsi je
delece (65-70 % DMD a pies 80 % BMD; 5-10 % ma duplikaci a zbytek tvoii bodové
mutace
- incidence DMD je 1 na 3500 porodt chlapcti a BMD 1 na 18 000 chlapcii
Klinicky nalez:
- DMD jiz muze byt patrna pii porodu — slabost a hypotonie svalt
- vétsiny chlapcti s DMD mezi 2. a 6. rokem
e svalova slabost s chiizi o Siroké bazi
e instabilitou panve patrna
e nemohou se rozbéhnout ani poskocit, maji tendenci chodit po §pickach
e svalové bolesti po ndmaze (cviceni) 1 myoglobinurie
[ ]
[ ]
[ ]

ztrata samostatné chiize se objevuje mezi 9.-11.rokem

rozviji se kyfoskolioza

opakované plicni infekty, snizi se vitalni kapacita plic
pfi vySetieni: slabosti trupového a pletencového svalstva, bederni hyperlordéza,
odstavajici lopatky, pfi pokusu o vztyk chlapec pomoci rukou ,,Splha“ po stehnech
(Gowersovo znameni)
- hypertrofie se typicky objevuje: na lytkovych svalech, méné na deltovych svalech ¢i

kruhovém svalu tst

o (zvétSeni objemu svalu je prevazné dano svalovou fibrozou a jen ziidka svalovou
hypertrofii)

- smrt nastdva na podklad¢ respira¢niho selhani
- pridatné postizeni u DMD/BMD: kardiomyopatie, dysrytmie

85



Diagnostika:

- klinicky ndlez, laboratorni vysetfeni (CK, volny myoglobin), EMG s nalezem abnormalni
spontanni aktivity (fibrilace, pozitivni viny) a ,,myogennimi MUP* (niZsi a krat§i MUP)

- svalova biopsie — myopatie s kolisanim praméru svalovych vlaken (atrofie i hypertrofie),
pritomnost tukové 1 vazivové tkan€, totalni chybéni dystrofinu (u DMD) a ndlezem
zménéného dystrofinu v sarkolematické lokalizaci

- dystrofin u BMD je pouze ¢astecné funkéni

Terapie:
e Kkortikoidy: u DMD se uzivaji vysoké davky (oddali poruchy chiize a trvalou
imobilitu)
e exon skipping — k ovlivnéni produkce zméneného dystrofinu nebo produkce
normalni varianty tohoto proteinu
o fyzioterapie, pomiicky (berle, choditko, elektricky vozik), aprava bytu (vytah,
zachod, sprchovy kout), terapie interkurentnich infekti
e operacni FeSeni deformit — zejména skolidzy
e nutné sledovat polykani s vyuZitim nazogastrické sondy a PEG
e Kkyslik — v pokrocilych stadiich je dulezité, neinvazivni podpory dychani (BiPAP
= pacienti ztraceji schopnost samostatné chtize jiz v prvé zivotni dekadé (nejpozdéji do 13 let),
ale zmiraji kolem 20. roku
= umeélou plicni ventilaci l1ze az dvojnasobné prodlouzit a kardiomyopatie je tim kone¢nym
limitujicim faktorem

Pletencové svalové dystrofie — LGMD (Limb girdle muscular dystrophies)

Definice:

- geneticky podminéné progresivni svalové dystrofie s mutacemi pro sarkoglykanovou
skupinu membranovych proteini

- postihujici pfedevsim svaly pletenct a proximalnich segmentd koncetin

Etiologie:

- AR formy: zptisobeny mutacemi v sarkoglykanovém komplexu s naslednou poruchou
integrity sarkolemy

- AD formy: vzacné;jsi

Klinicky obraz:

- poruseny svaly pletence panevniho a pazniho, rychlost progrese je rizn4 a té¢zké formy
brzy progredujici do neschopnosti stoje a chiize, nékteré vedou i ke slabosti dychacich
svalll s respiracnim selhanim

- jsou vsak lehké formy umoziujici t¢émét normalni Zivot

Diagnostika:

- klinicky obraz, EMG (priikaz myogennich MUP, ptipadné i spontanni aktivity), MRI,
svalova biopsie (prikaz zménéného ¢i chybéjiciho membranového proteinu; genetické
vySetieni

Terapie:

- Fyzioterapie, pomticky (v¢etné mechanického ¢i elektrického voziku), ortopedické
zakroky, 1é¢ba kardiomyopatie, poruch polykani, ventila¢nich problému

Facioskapulohumeralni svalova dystrofie (FSHMD)

Definice:

- AD, postihujici svalstvo obli¢eje, m. serratus anterior, svaly paze a m. tibialis anterior
Etiologie:
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- delece v ur¢itém genu
Klinicky obraz:
- prvé piiznaky: mezi 7 a 30 let
e nejprve slabost mimického svalstva (nezavie oci)
e postupné se rozviji scapula allata
vazne elevace paZe nad horizontalu (chybi rotace lopatky)
oslabeni dorziflexe nohy s kohouti chiizi
nebyvaji postizeny: respiracni svaly, m. deltoides, bulbarni i extraokularni svaly
e nevyskytuje se kardiomyopatie
Diagnostika:
- klinicky nalez, EMG, genetické vySetieni, biopsie svalu.
Terapie:
- neexistuje pri¢inna terapie FSHMD
- symptomatickd lécba (tlumeni bolesti, pomucky)

Emeryho-Dreifussova svalova dystrofie (EDMD)

Definice:

- vzacné dédicné X-vazané / AD forma svalové onemocnéni projevujici se svalovymi
kontrakturami, progresivni myopatii vV humeroperonealni distribuci a poruch srdeéniho
rytmu s kardiomyopatii

Etiologie

- vznika mutaci STA genu, ktery koduje jaderny membranovy protein emerin

Klinické priznaky:

- zaCinaji jiz ve veku 4-5 let

e kontraktury v loktech, $iji a Achillovych $lachach

e svalova slabost zpocatku v humeroperonealni distribuci a pak se $ifi na pletencové
svaly

e postizeni srdce = sinusova bradykardie, atrio-ventrikuldrni blok, flutter ¢i fibrilace
sini; pozdéji se vyviji méstnava kardiomyopatie

Diagnostika:

- klinicky nélez, kontraktury, ekg abnormity. Biopsie svalu ¢i kize

- imunocytochemicky lze prokazat chybéni ¢i podstatnou redukci emerinu

Terapie:

- sledovani kardiologem, implantace kardiostimulatoru, u progresivni méstnave
kardiomyopatie je indikovana transplantace srdce. Fyzioterapie miZe zlepSit kontraktury 1
silu svalt.
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62. Zanétlivé myopatie

Rozdéleni:
e idiopatické zanétlivé myopatie
e jiné zanétlivé myopatie
e myozitidy sdruzené s infekci

Idiopatické zanétlivé myopatie
- vyznacuji se akutnim az chronickym rozvojem svalové slabosti

Dermatomyozitida (DM)

Definice:

- primarni autoimunitni postiZeni cév s §ifenim na perivaskularni prostory svalu s rozvojem
myopatie, souc¢asné jsou kozni projevy

Etiologie:

- humoraln¢ podminénou mikroangiopatii

- pomoci protilatek se aktivuje systém komplementu a imunokomplexy se deponuji
V cévach s naslednou nekrézou endotelii

Klinicky nalez:

- Zeny jsou postizeny Castéji

e postupné progredujici a nebolestivou proximalni slabosti (trup, $ije, pletence)

e Cetné kozni projevy — heliotropni exantém (nartizové€lé barvy kolem vicek),
Gottronovy skvrny (erytématdzni olupujici se exantém na extenzorové plose rukou a
prsti), V-sign (na piedni plose hrudniku)

e postiZzeno srdce (pfevodni poruchy, kardiomyopatie), plice (intersticialni
pneumonitida), zaZivaci trakt

e Raynaudiv fenomén

Diagnostika:

- klinicky nélez s koZznimi projevy, svalova biopsie, EMG (v akutnim stadiu nélez fibrilace
a pozitivnich vln, postupné snizeni amplitudy a zkraceni MUP).

Terapie:

e kortikoidy = prednison v davce 1 mg /kg vahy

e imunosupresiva = dovoluji snizovat davku kortikoidt (azathioprin, cyclosporin A,
metotrexat, mykofenylat mofetyl)

e podani plné davky imunoglobulinu G intraven6zné = u nemocnych s nedostate¢nym
efektem kortikoidli

Polymyozitida (PM)

Definice:

- postupné progredujici myopatie s prevazujicim proximalnim postizenim na podklade
primarniho postiZeni svalu

Etiologie:

- rozvoj PM je projevem piimé bunéfné cytotoxicity, zprostiedkované senzitizovanymi
CD8+ lymfocyty, které infiltruji svalova vlakna a zptsobi jejich nekrozu

- PM se vyskytuje soucasné se zanétlivym onemocnénim pojiva ¢i s jinym autoimunitnim
onemocnénim (napf. myasthenia gravis, Hashimotova thyreoiditis).
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Klinicky nalez:
e symetricka slabost §ijovych svalt, pletencti, proximalnich segmentt koncetin
e myalgie i bolestivé napéti postizenych svalil
o dysfagie
e kardiélni i plicni komplikace
e polyartritis byva Castéjsi

Diagnostika:

- laboratorni prikaz rozpadu svali (CK, myoglobin), EMG (stejny nalez jako u DM),
biopsie svalu

Terapie:

- stejna jako u DM

Nekrotizujici myopatie (NM)

Definice:

- rychle nastupujici a pomérné tézky klinicky myopaticky syndrom s nalezem nekr6z
svalovych vldken a uplnym chybénim bunéénych zanétlivych infiltrata

Etiologie:

- Al podminéna myopatie

Klinicky obraz:
e slabost je lokalizovéana proximalné

svaly jsou vyrazné bolestivé

prepadani hlavy

dysfagie

Casto sdruzena s chorobami vaziva (sklerodermie), s nadorovym onemocnénim,

S virovymi chorobami

Diagndza:

- klinicky nélez, EMG, svalova biopsie (loZiskové nekrdzy svalovych vlaken, chybéni
infiltrati).

Diferencialni diagnostika:

- zejména pro PM

Terapie:
e imunosuprese (kortikoidy, dal$i imunosupresiva), u nedostate¢ného efektu pak IVIG.

Jiné zanétlivé myopatie
Eosinofilni myopatie
e generalizovana svalové slabost,
myalgie
kozni zmény
Vv laboratofi je pfitomna eozinofilie, hypergamaglobulinémie
ve svalové biopsii se nachazeji endomyzidlni zdnétlivé infiltraty s podilem eozinofila

Myozitidy sdruzené s infekci

- pavodce: bakterie (Borrelia burgdorferi, pyomyozitis), viry (HIV, influenza, Coxsackie,
cytomegalovirus, virus Epstein-Barrové), mykézy (Candida, Actinomyces) ¢i parazité
(Cysticercosis, Toxoplasmosis)
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63. Membranové myopatie (poruchy iontovych kanali)

Definice:
- svalova onemocnéni projevujici se poruchou excitability svalové tkané, ptipadné
sarkolemy
Etiologie:
- dysfunkce iontového kanalu — sodikovy, vapnikovy, draslikovy a chloridovy kanal
- uvelké ¢asti membranovych myopatii byl prokézan genovy defekt
Klinicky obraz:
e svalova slabost
e zvySend excitabilitou svalu s vyskytem krampti, s myotoniemi, u kterych dominuje
svalova ztuhlost
e postizeni pfevodniho systému srdce, koznimi a endokrinnimi projevy, poruchami
mozkové funkce, onimi ptiznaky
Diagnostika:
- klinicky obraz, EMG (nélez zvySené excitability sarkolemy), MRI (mozek, sval),
genetické vysetfeni
Terapie:
e ovlivnéni iontovych kanali
e uprava vnitiniho prostfedi (u hypokalemie)
e symptomaticka (v€etn¢ operace subkapsularni katarakty u myotonické dystrofie).

1) Periodické paralyzy

Definice:

- autozomalné onemocnéni projevujici se epizodickymi atakami svalové slabosti az
paralyzy

Etiologie:

- paralyza je spojena s depolarizaci sarkolemy a inexcitabilitou sodikového kanalu

Klinicky nalez:

- hlavnim pfiznakem jsou ataky svalové slabosti, které se kombinuji s dal§imi klinickymi
svalovymi pfiznaky (napf. s myotoniemi).

Diagnostika:

- laboratorni vySetteni véetn¢ iontd (Na, K, Cl, Ca). EMG.

Terapie:

e kompenzace vnitiniho prostiedi (ionty v infuzi)

2) Myotonia congenita

Definice:

- je vysledkem neschopnosti svalové membrany zabranit vzniku opakovanych akénich
potenciall

Etiologie

- AD forma (Thomsenova) i AR forma (Beckerova)

- vyznacuji se sniZzenou vodivosti chloridovych iontl v disledku redukce chloridovych
kanali

Klinickv obraz:
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Thomsenova forma = vyviji se jiz v raném détstvi, je generalizovana s vyraznéjSim
postizenim DK, coz vede k padiim. Svaly jsou hypertrofické, coz podminuje ,,atleticky
vzhled*

Beckerova forma = manifestuje az koncem prvni dekady, a kromé svalové ztuhlosti se
objevuji 1 slabost svald, ktera po odpocinku mizi

Diagnostika:

- Klinicky obraz, EMG projevy.

Lécba:

- vétSina nemocnych nepotiebuje 1€cbu

3) Myotonicka dystrofie (DM)

Definice:

- multisystémové onemocnéni s prevahou postizeni kosterniho svalstva s pfitomnou
myotonii a svalovou slabosti

- Etiologie:

- nejcastéjsi nervosvalové onemocnéni s prevalenci 12.5/100 000 obyvatel

- uDMI1 je genetickym zakladem expanze trineukleotidovych kyselin (CTG)

- uDM2 je podkladem tetranukleotidova expanze CCTG

- nashromazdéna RNA z abnormélnich CTG nebo CCTG repetic zpiisobi alternativni
sestfih RNA, ktera vede ke tvorbé zménéného proteinu chloridového kanalu CLCI

Klinicky obraz:

U DM1:

e postizeny zejména distalni svaly koncetin, ale také vicka, oblicej, jazyk, trup
myotonie se akcentuje chladem

odezniva opakovanym pohybem (warm up fenomén)

U DM2:

e postihuje svalova slabost proximalni svaly dolnich koncetin (flexory a extenze kycle a
kolene), sijové svaly, extenzory lokte a flexory prsti a palce
e velmi ¢asté jsou bolesti stehen.

U obou forem:

e poruchy dalSich organt — srdce, respiracni (snizena funk¢ni kapacita plic), oéni
(subkapsularni katarakta), gastrointestinalni (obstipace, prijmy, koliky)

Diagnostika:

- klinicky obraz, EMG (myotonické vyboje, myogenni zmény MUP), genetické vySetieni,
o¢ni, kardiologie (vCetné sonografie), MR mozku, laboratorni odbéry (CK, glykémie,
hormony).

Terapie:

- symptomatickd, v¢etn¢ rehabilitace, tltumeni algii

- kardiologické kontroly s v€asnou indikaci kardiostimulatoru
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64. Metabolické, kongenitalni a mitochondrialni myopatie;
rabdomyolyza

Metabolické myopatie
- jedna se o postizeni svalil pfi poruchach metabolismu sacharidi, tukd, purint

1. Poruchy metabolismu sacharidi (glykogendzy)
Definice:
- poruchy metabolismu cukrt a glykogenu vedou k postupnému rozvoji myopatie
Etiologie:
- Kk poruse svalu dochazi v riznych fazich metabolismu cukri a riznym mechanismem
Klinicky obraz:
e dynamicka intolerance svalové zatéze
e Unavnost, myalgie
e krampy, které jsou zavislé na zvySeni energetickych narokt — pfi cviceni ¢i pracovni
zatézi
- udeficitu svalové fosforylazy: (je blokovana glykogenolyza)
o pritomna znacné fluktuace potizi a ptiznakt
o pti kratké zahtivaci aktivité, ktera jiz vede k inavnosti, je dalsi aktivita mozna —
nemocni chytili ,,druhy dech® = tento fenomén je zpisoben zvySenou dodavkou
zdrojii energie pro sval mobilizaci z jinych (mimosvalovych) zdrojii a zvySenym
piivodem krve do svalt
- u deficitu fosfofruktokindzy:
o zatéz je zpocatku tolerovana a pak vede k tézké unaveé
o nemocni maji intoleranci svalové zatéze, kterd mize vést az k rabdomyolyze
S myoglobinurii
Diagnostika:
- ischemicky zatéZzovy test: slouzi k pritkazu anaerobni glykogenolyzy tim, Ze eliminuje
oxidativni fosforylaci
- normalné je 3-5nasobny vzestup laktatu po zatézi
Terapie:
- zavisi na chorobé — u nékterych (Pompeho choroba) ma dodavka chybéjiciho enzymu
rozhodujici vyznam na zlepSeni klinického stavu

Deficit kyselé maltazy (Pompeho choroba)
Definice:
- deficit kyselé maltazy s postizenim svalstva a jednotlivych organti (srdce, zazivaci
systém)
Etiologie:
- AR, ve tkanich chybi alfa-glukosidaza (kyseld maltaza)
- glykogen se hromadi v lysozomech
- pfeplnéné lysozomy pak prasknou, a jejich obsah (glykogen a hydrolazy) se dostane do
cytoplazmy a jednak lysozomy nemohou plnit své funkce

Klinicky obraz:
- 3 formy Pompeho choroby

v vwr

e infantilni = nejtéZ3i a je zpravidla pfitomna jiz pfi porodu
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- dité je hypotonické, ma kardiomegalii (v€etné€ poruch rytmu), makroglossii, jsou
problémy s vyzivou a Casto s ventilaci
- zmiraji vétSinou ve druhém roce na kardiopulmonalni selhani
¢ juvenilni = manifestuje do 10 let, je chronicko-progredujici, dit¢ hybné nezvladne své
milniky vyvoje v daném Casovém okné, rozviji se progredujici svalova slabost,
objevuji se hypertrofie lytek a pii chiizi nestabilni panev, Gowersovo znameni pfi
vertikalizaci (Splha po vlastnich stehnech), rigidita patete
- vede ke smrti ve 3. dekadé¢.
e adultni = projevuje proximalni slabosti koncetin — nestabilni panev pfi chlizi, bederni
hyperlorddza, porucha fixace lopatek
- objevuje se porucha respirace, a to vice v noci vleze (ortopnoe)
Diagnostika:
- metoda ,,suché kapky* = uroven kysel¢ alfa-glukosidazy se da stanovit, ktera se pak
vyuziva jako screening
- izolovana hyperCKémie = az na vyjimky byva u nemocnych zvysSena CK,
- genetické vySetieni nasleduje po prukazu chybéni ¢i vyrazného deficitu alfa-glukosidazy
- jehlovou elektrodou se ziskaji fibrilace a pozitivni viny a né¢kdy i myotonické vyboje
elektrokardiogram miiZze prokazat nespecifické abnormity
Terapie:
- nahrada chybéjici enzymu — pravidelna intraven6zni aplikace rekombinantni alfa
glukosidazy vede k podstatnému zlepseni, piipadné i k navratu praceschopnosti

2.1 Kongenitalni myopatie
Definice:
- neprogresivni myopatie projevujici se klinickych obrazem svalové slabosti, hypotonie a
atrofie s proximalnim postizenim
Etiologie:
- mutace postihuje primarné myofibrily
- maji genetickou pficinu (tyto geny koduji proteiny kontraktilniho aparatu nebo se podileji
na Ca?* signalizaci; dtisledkem je nedostateéna svalové kontrakce)
Klinicky obraz:
e svalova slabost
e hypotonie
e atrofie svall s proximalnim postizenim
e sekundarni dysmorfie (pectus carinatum, skolidza, gotické patro, deformity nohou,
podlouhla tvar)
- zaCina postizenim novorozence s tézkou generalizovanou slabosti, avSak miize se projevit
1 lehkym proximalnim oslabenim v dospélosti
Diagnostika
- klinicky ndlez, svalova biopsie, genetické vySetfeni
Terapie:
- neexistuje kauzalni 1écba
- dostupna je pouze lécba podplirna a symptomaticka (rehabilitace, ergoterapie, logopedie,
fyzioterapie, ortopedické zékroky)

Kongenitalni svalové dystrofie
Definice:

93



- geneticky podminéné nemoci svalii, které se projevuji od porodu ¢i kojeneckého véku
svalovou hypotonii a slabosti, maji progredujici pribéh, dochazi k degeneraci myofibril a
sval je nahrazovan tukovou ¢i vazivovou tkani

Etiologie:

- geneticky podminéné myopatie s prikazem dystrofickych zmén ve svalové biopsii

- rozeznava se n¢kolik subtypti kongenitalnich svalovych dystofii:

e s abnormalitami proteint extracel. matrix
e kongenitdlni svalova dystrofie se spinalni rigiditou

Klinicky obraz:

- postupné progredujici myopatie s proximalni distribuci a s cetnymi dal§imi abnormitami

Terapie: kauzalni terapie neni znama + interdisciplinarni symptomaticka péce (neurolog,
pediatr, ortoped, pneumolog, rehabilitacni pracovnik, logoped, kardiolog)

2.2 Mitochondrialni myopatie

Definice:

- poruchy funkce mitochondrii se projevi postizenim riznych télesnych struktur, nejcastéji
to byva mozek a svaly

Etiologie:

- postizeni mitochondrialnich funkci (nejc¢astéji porucha oxidativni fosforylace) vedou
k rizné t€Zkému naruseni energetického metabolismu celé buiiky

o defekty nukledrni DNA

e defektti mitochondrialni DNA (delece a duplikace)

e ziskané mitochondrialni poruchy (infekce, toxické, polékové)

Klinicky obraz:

e pfevazuje proximalni postizeni (trup, Sijové svaly, lopatky, proximalni segmenty
koncetin)

e Dbolestivost svalt (vice po zatézi)

e -+ progredujici externi oftalmoplegii (PEO), encefalopatii, gastrointestinalnimi
poruchami, epizodickou myoglobinurii, kardiomyopatii, nefropatii, hepatopatii,
poruchou sluchu

Diagnostika:

- klinicky obraz (myopatie + PEO, encefalo-myopatie), laboratorni odbéry (laktat v krvi,
zejména po zatézi, kreatinkinaza, volny myoglobin), biopsie svalu (,,ragged-red-fibers* —
cervena potrhand vldkna — tedy Cervené zbarvené mitochondrie), genetické vysetfeni
(¢asto velmi rozséhlé), kardiologické, pneumologické, nefrologické vysetfeni

Terapie:
- suplementace:

e vitaminu, kofaktoru (kyselina askorbova, ubiquinon, riboflavin), antioxidanti
(thiamin), L-karnitinu a kreatinu

e Uprava zivotospravy S pravidelnym aerobnim tréninkem a dietou s nizkym obsahem
tukli ma urcity efekt na tyto stale pomalu progredujici choroby

Progresivni externi oftalmoplegie (PEO)
- asymetrickd ptdza, postupné postizeni zevnich o¢nich svall s diplopii
- kombinuje se myopatii, kardiomyopatii a dal§imi projevy mitochondridlnich poruch

Mitochondrialni encefalomyopatie, laktatova acidéza a ,,stroke-like*
epizody (MELAS)
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- projevuje se epizodami ptipominajici iktus (pfed 40. rokem véku), encefalopatii a projevy
mitochondrialni myopatie (s laktatovou acidézou a ,,ragged-red fibers*)

- vétSina piipada se vyznacuje maternalni dédicnosti

- doba preziti je 20-40 let a pti¢inou tmrti byva kardiopulmonalni selhani nebo status
epilepticus

Syndrom myoklonické epilepsie sdruzeny s vyskytem ,,ragged-red fibers*
(MERRF)

- multisystétmové onemocnéni se projevuje piitomnosti myoklonu, generalizované
epilepsie, cerebelarni ataxie a myopatii s nalezem ,,ragged-red fibers* ve svalové biopsii

- 90 % nemocnych MERRF mé bodovou mutaci mitochondridlni DNA.

3. Rabdomyolyza
Definice:
- syndrom rozpadu pii¢né¢ pruhovaného svalstva charakterizovany prunikem
intracelularniho obsahu svalovych vlaken do cirkulace a extracelularni tekutiny
Etiologie:
- mnozstvi pfi¢in a patologickych stavli vede k naruseni integrity svalovych membran a
struktury svalovych vlaken
Klinicky obraz:
¢ svalovou slabosti
myalgiemi
otoky
palpacni bolestivosti postizenych svalil
u tézkych forem je pro slabost svalll i jejich bolest vyrazné omezena pohyblivost
moc je zbarvend myoglobinem — barvy kokakoly ¢i tmavého Caje
Diagnoéza: klinicky nélez, laboratorni hodnoty (volny myoglobin v séru, v moci,
kreatinkindza, laktat-dehydrogendza, transaminazy, hyperkalémie), EMG, MRI
- JiZz pti 5-ndsobném zvyseni hladiny CK muze dojit k rozvoji rabdomyolyzy
- zavazny prub¢h vSak nastava az pfi vzestupu na 50-nasobek
Terapie:
- Vakutni fazi: 1é€ba zaméfend na zvladnuti rendlnich (poSkozeni ledvin volnym
myoglobinem uvoliujicim se do moci) a metabolickych disledki
- pfi vysoké hyperkalémii, aciddze ¢i selhani ledvin s oligurii je indikovana dialyza
- nezbytna promptni intraven6zni rehydratace, eliminace vyvolavajicich faktord, prevence
komplikaci
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65. Onemocnéni periferniho autonomniho nervového systému

- onemocnéni a dysfunkce autonomniho nervového systému (ANS) v neurologii
rozdélujeme na:

e zavazng&j$i postizeni periferniho autonomniho nervového systému (PANS)
e pievazujici postizeni centrdlniho autonomniho nervového systému

1. Hereditarni autonomni neuropatie
- spadaji sem onemocnéni, ktera se primarné zaclenuji mezi hereditarni motorické a
senzitivni neuropatie (HMSN)
» nemoc Charcotova-Marieova-Toothova
- postizeni periferniho nervového systému s obrnami a poruchami ¢iti
- autonomni abnormality z postizeni parasympatiku a sympatiku: poruchy zornicovych
reakci a poruchy poceni na akrech koncetin
- pouze u ¢asti nemocnych se objevuji obéhové poruchy srdeéni frekvence, krevniho tlaku a
zmény vasomotorickych reakci
> hereditarni senzitivni a autonomni neuropatie (HSAN)
- déli se do péti skupin
o typ HSAN I-V
- senzitivni pfiznaky: poruchy termocepce a nocicepce
- autonomni projevy: hypo — az anhidréza, u ¢asti nemocnych kardiovagalni
poruchy, objevuje se dysfagie a zacpa, poruchy termocepce, nocicepce i
propriocepce
o Fabryho choroba (angiokeratoma corporis diffusum)
- XR
- defekt enzymu alfa-galaktosidazy, coz vede ke stfadani glykosfingolipidd
- klinicky: napadny vysev mnohocetnych koznich angiokeratomd, hypertrofickou
kardiomyopatii
- neurologickd symptomatika: postizeni periferniho (akroparestézie a kruté
zachvatovité bolesti na akrech) a autonomniho nervového systému (hypohidréza
az anhidroza, gastrointestinalni pfiznaky, poruchy lakrimace, salivace a
termoregulace)

2. Metabolicky podminéné autonomni neuropatie

» autonomni neuropatie u diabetes mellitus
o diabetickd autonomni neuropatie (DAN)
- nejcastéjSim postizenim ANS v nasi populaci
- autonomni dysfunkce: polymorfni, podle dominantniho postiZeni riznych organt
nebo systémil
- dysfunkce rozclenuji na: kardiovaskularni, gastrointestinalni, mocopohlavni,
sudomotorické a ocni

Kardiovaskuldarni autonomni neuropatie

- jako prvni se objevuje postizeni vagu (parasympatiku), obvykle az pozdéji se pfidruzuje
postiZeni sympatiku

Klinika:
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= projevem DAN je snizeni respiracni sinusové arytmie

snizeni variability srde¢ni frekvence i pfi klidném dychani

tézka DAN:

e tachykardie, (je znamkou tézkého postizeni vagu, kdy myokard neni schopen pruzné
adaptace na obéhové zmény + snizuje se fibrilani prah

e nebolestivych (tzv. némych) infarktit = kdy jejich bezbolestnost je zpisobena
postizenim autonomnich aferentnich vlaken

o sniZeni telesné vykonnosti

e zmeény odpovedi TK, kde pfi ortostatické zkouSce dochazi k poklesu systolického TK a
pfi izometrické kontrakci ruky nedochézi k adekvatnimu zvysSeni diastolického

o diabetickd noha = podminény jak cévnimi zménami v rdmci makroangiopatie a
mikroangiopatie, tak 1 v disledku postizeni ANS.

e zdcpa (pti postizeni parasympatiku), nebo charakteristické nocni diabetické prujmy,
objevujici se vétsSinou pii t€z8im postizeni ANS

e poruchy mocového systému = zvyseni kapacity a poruchy kontraktility mocového
méchyte

e poruchy vyprazdiovani mocového méchyre = porucha cholinergni inervace detrusoru
mocového méchyte vlakny sakralniho parasympatiku, zatimco inkontinence byva
Casto pfi postizeni jeho noradrenergni inervace v oblasti trigona a sfinkteru

e poruchy potence, erektilni dysfunkce

e hyperhidrozu (Casto pii hypoglykemickych stavech), zatimco v pokrocilejsich stadiich,
kdy dojde k postizeni cholinergnich vlaken sympatiku, mlize byt napadnym piiznakem
anhidroza (ndlez svedEi pro postganglionarni postizeni)

Autonomni neuropatie u amyloidozy

u familiarni amyloidézy se prokazuje postizeni periferniho i autonomniho nervového
systému 1 gangliich

pfic¢inou jsou amyloidova depozita

autonomni symptomatika: sniZeni variability srde¢ni frekvence, ortostaticka hypotenze,
poruchy pasédze v travicim systému, poruchy funkce mocového mechyte, poruchy poceni

3. Autoimunitni postiZzeni periferniho nervového systému

Guillainiiv-Barrény syndrom

akutni zanétliva demyelinizacni polyradikuloneuritida

postihuje vedle PNS i ANS

manifestace: klidova tachykardie, arytmie nebo snizeni variability srde¢ni frekvence,
velké kolisani hodnot TK nebo ortostatickd hypotenze

Casna faze onemocnéni: pfitomny projevy prevazujici aktivity sympatiku, zatimco pozdé&ji
se objevuji poruchy (snizeni aktivity) parasympatiku, resp. vagu

autonomni dysfunkce: objevuji se hlavné u nemocnych s t€z§imi parézami, kde se vedle
kardiovaskularnich poruch prokazuji poruchy funkce mocového méchyie a poceni

v klinickém obrazu: v poptedi ortostatickd hypotenze, poruchy funkce GIT a zmény
zornicovych reakci

Akutni dysautonomie u infekénich onemocnéni

Castéjsi vyskyt autonomnich dysfunkci byl popsan u infekéni mononukleézy (EB virus), u
infekci herpes virus simplex a virem coxsackie B, u diftérie, lepry
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vysoka Cetnost u pacientlh HIV pozitivnich

Clostridium botulinum zpusobuje postizeni nejen periferniho, ale i ANS, kde v poptedi
symptomatiky je cholinergni dysfunkce

trypanosomiasis cruzi — jednou z nejéastéjsich infekci postihujicich ANS znama spise
jako Chagasova nemoc, u niz autonomni poruchy postihuji hlavné kardiovaskularni a
gastrointestinalni systém

4. Lékové a toxicky vyvolané autonomni dysfunkce

pricinou jsou léky, resp. jejich toxické pusobeni na ANS, a samotné foxické latky

z 1€kt jsou nejcastéjsi piicinou:

e cytostatika: cisplatina, paclitaxel a vincristin

z toxickych latek:

e po expozici organickymi rozpoustédly, akrylamidu a téZkymi kovy

e alkohol ma akutni i chronicky neptiznivy G¢inek na ANS, kdy opakované podavani
vede Kk rozvoji periferni i autonomni neuropatie

o tricyklicka antidepresiva; antihistaminika Hi :antipsychotika = poruchy
parasympatiku v rdmci anticholinergnich ucinkl (poruchy akomodace, xerostomie,
tachykardie, snizeni sekrece zlaz, véetné hypo- az anhidrozy, porucha termoregulace,
zpomaleni pasaZze travicim traktem a zacpa, poruchy funkce mocového méchyte, a
dalsi)

e alfa-sympatolytik; nepiimych sympatolytik, levodopy; dopaminovych agonistii =
snizeni aktivity sympatiku, z nichz nejvyznamng;jsi je ortostatickd hypotenze,
zpusobuje podavani
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66. Centralni autonomni poruchy a dysfunkce

Uvod: Viz otazka &. 65

Autonomni poruchy u Parkinsonovy nemoci

bézné se vyskytuji dlouhotrvajici autonomni dysfunkce

Ptiznaky: snizeni variability srde¢ni frekvence, zvySeny mazotok (seboreu), poruchy
funkce mocového méchyte, zacpu, snizenou toleranci tepla (v ramcei poruch
termoregulace) a poruchy sexudlnich funkci

symptomem postizeni ANS (konkrétn¢ sympatiku) = ortostaticka hypotenze (nutno
odlisit od ucinku 1€kt obsahujicich levodopu)

Multisystémova atrofie

skupina onemocnéni charakterizovana jako progresivni sporadickd onemocnéni CNS a ANS
snizeni po¢tu neuront — podle forem MSA — v bazalnich gangliich, v nucleus olivae inferior,
v mozecku a v mise v intermediolateralnim sloupci (pro sympatikus)

v riznych kombinacich se objevuji pfiznaky autonomnich dysfunkci — ortostaticka hypotenze,
poruchy funkce moc¢ového méchyie a sexualni poruchy

Demence s Lewvho télisky

obtizn¢ diagnostikovatelnd jednotka

kognitivni poruchy, pfipominajicich Alzheimerovu nemoc + parkinsonska symptomatika
biopsie: Lewyho téliska zjistovana v neokortexu a v limbické oblasti, kromé toho byvaji
pfitomna i v nucleus niger — jako u Parkinsonovy nemoci

nemoc byva zatazovana, jako dvé ptedchozi, mezi synukleinopatie, vzhledem k prikazu
stejnojmenného patologického proteinu obsazeného v Lewyho téliskach

kolisani tirovné bdélosti, pozornosti, kognitivnich poruch v priibé¢hu dne a Casté jsou u
téchto pacientl zrakové halucinace

autonomni poruchy: ortostatickd hypotenze, ktera se miize podilet na opakovanych padech
postiZeni srde¢nich vldken sympatiku

noc¢ni polyurie a/nebo nebo poruchy funkce mocového méchyie

obstipace a u muzl erektilni dysfunkce

Fatalni familidarni insomnie

AD, zatazovana mezi prionova onemocnéni

hlavni pfiznak: iporna, nezvladnutelna nespavost, spojena s priznaky zvysené ¢innosti
sympatiku, jako jsou tachykardie, hypertenze, nadmérné poceni a horecka

soucasti klinického obrazu jsou motorické a psychické poruchy

charakteristické patologické zmeény se zjiSt'uji v oblasti anteroventralnich a
dorzomediélnich jader talamu

Autonomni poruchy u miSnich poranéni

v mis$ni poranéni nad urovni segmenti Th5-Th6

- vyznamng Castéji se objevuji zdvazné poruchy autonomnich funkci nez u nizSich
postizeni — patofyziologicky jsou podminény pferusenim supraspinalni kontroly na
misni struktury (,,centra®) sympatiku

- autonomni dysreflexie = stavy po riiznych stimulacnich podnétech pod Grovni
miSniho postiZeni
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- Casto se objevuje prudky a vyrazny vzestup TK, bradykardie, silné bolesti hlavy,

poceni a ndpadnd zména barvy (zarudnuti)
v’ asteéné preruSeni michy

- nejzavaznéjsi postizeni téchto pacientd patii poruchy mikce pii rozvoji neurogenniho
mechyie

- poruchy poceni a termoregulace a zmény prokrveni kiize

- postizeni trofickych autonomnich vlaken se podili na rozvoji dekubiti

- erektilni dysfunkce, kdy po nékterych stimulacich se naopak objevuje priapismus

- ejakulace u nich byva Casto retrogradni

Autonomni poruchy u dalSich onemocnéni nervového systému

po cévnich mozkovych piihoddch v oblasti mozkovych hemisfér

- rozvijeji se poruchy srde¢niho rytmu, ortostatické poruchy, poruchy kontinence, cévni
dysregulace na postizenych koncetinach

- srde¢ni dysrytmie, zvySujici riziko kardidlni mortality

po téZkych kraniocerebralnich traumatech

- vCetn¢ intrakranialnich hemoragii traumatického ptivodu

- srdecni dysrytmie, zvySujici riziko kardialni mortality

u epileptickych syndromi

- obchové poruchy: sinusové nebo supraventrikularni tachykardie, siiové nebo komorové
fibrilace, pfipadné jiné typy srdecnich dysrytmii

- dysfunkce sfinkterové (inkontinence) a sexualni projevy

pacienti s roztrousenou skler6zou mozkomisni

- poruchy funkce mocového méchyie (detrusorové-sfinkterova dyssynergie, nebo
neurogenni méchyt)

- kardioregula¢nimi dysfunkce

- ortostatické

Synkopy
- charakterizovany kratkodobou ztratou védomi v disledku piechodné hypoperfize mozku,

ktera je obvykle spojena se ztratou posturalniho tonu
- diferenciadln¢ diagnosticky je nutné rozpoznat jednotlivé typy a odhalit provokujici
faktory, resp. pfic¢iny té€chto stavli
- rozdéleni do Ctyt kategorii:
e nervové zprostiedkované synkopy
o vazovagalni synkopy (spojené s hypotenzi a bradykardif)
o situacni synkopy (mikéni, defekacni, tusigenni nebo pii polykani)
o syndrom karotického sinu
e ortostaticka hypotenze
o synkopy pii autonomnich poruchéch a onemocnénich
o lékove vyvolané hypotenze
o synkopy pii hypovolémii
e kardialni synkopy = jsou vyvolany organickym onemocnénim srdce nebo arytmiemi
e cerebrovaskularni synkopy = zptisobeny hypoperfuzi mozku, v€etné tzv. steal
syndromu

Tetanie

- vétSina projevu je spojena se znamkami zvySené nervosvalové drazdivosti — v klinické
praxi snadno prokazat pozitivitou zkousek a fenoméni — Chvostkova, Trousseauova,
Lustova a Tromnerova
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senzitivnich ptiznaky = parestézie a svalovych kieci

autonomni symptomy — poruchy srde¢niho rytmu, palpitace, ztizené dychani nebo pocit
nedostatku vzduchu, zvysSené poceni, vertiginozitu, nékdy rozvoj prekolapsovych nebo az
kolapsovych stavil

nemocni mivaji snizeny prah bolesti a rovnéz bolest hlife toleruji

ve vysokém procentu migréna, tenzni bolesti hlavy nebo bolesti pohybového systému

LOKALIZOVANE AUTONOMNI PORUCHY

Hornertv syndrom

charakterizovan miozou, parcialni ptézou vi¢ka, enoftalmem a u nékterych pacienti
anhidrozou nebo zarudnutim na postiZené strané obliceje

klinicky obraz je zptisoben postizenim struktur a vlaken sympatiku, resp. jeho ganglii, pro
oblast hlavy, oka a kréni usek

mistem poSkozeni mize byt Budgeovo centrum v mise, nebo vlakna pre— nebo
postganglionarni

Svyndrom krokodvylich slz

relativné vzacna lokalizovana autonomni dysfunkce

objevuje se u periferniho postizeni n. facialis, jako napiiklad u Bellovy obrny nebo po
traumatickém postizeni vlaken tohoto nervu

manifestuje se slzenim pfi zvykani a piijmu potravy, coZ je zpisobeno nespravnou
reinervaci vlaken pro slinnou zldzu v ramci regenerace

regenerujici vlakna inervuji misto toho slznou zlazu, a proto dochazi pii zvykani k jejich
sekreci, kterou je slzeni

Harlekvnskv syndrom

Projevy:

zvysené poceni a zarudnuti na jedné poloving obliceje, krku a horni Casti stejné poloviny
hrudniku, zejména po fyzické zatézi, po silnych emocnich podnétech nebo v teplém
prostredi

druhé polovina obliceje pritom zlstava bleda a sucha, protoze na této stran€ jsou postiZzena
sudomotorickd a vazomotorickéa vlakna sympatiku

syndrom muize byt zptisoben zcela odlisSnymi pfi¢inami — neurologickymi,
traumatologickymi, autoimunitnimi, endokrinnimi, onkologickymi i iatrogennimi
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67. Edém mozku

Definice:

zvySeni objemu vody v mozkové tkani a intersticiu

Patofyziologie:

lebka tvoii uzavieny prostor, ktery je vyplnén mozkovou tkani, krevnim a likvorovym
kompartmentem

mozkova tkan zaujima asi 80 % (1400 ml), cévni a likvorovy systém shodné po 10 % (150

ml)

zvétSeni jednoho kompartmentu musi byt ndsledovano kompenza¢nim zmensenim dal$ich,

jinak patologicky narusta intrakranialni tlak (ICP)

za normalnich okolnosti dosahuje ICP hodnot <15 mm Hg

o intrakranialni hypertenzi hovoiime pii hodnotach > 20 mm Hg
Ize d¢lit dle nékolika kritérii:

e Zda je porusena hematoencefalickd bariéra v "~ Vazogenniedém

e Zda je postiZzena bila nebo 1 Sedd hmota - prolomeni HEB

e Zda se na zvySeném objemu vody podili - plazmafitrét do ECT
extra nebo intracelularni prostor

e Zda je nebo neni zvySena tvorba Klimicks jednotky tamory, traumata, ischémie (pozdn)
mozkomisniho moku (CSF) Prosskoutiastrocyti  bili + sedi hmota

e Zda je lokalni, v okoli patologického loziska | Bester extracelulirni, intracelulirni
(kolateralni) nebo diftizni HEB foken

vazogenni edém: vznikd extravazaci krevnich Tvorba CSF o

proteint do intersticia pies hematoencefalickou i

Cytotoxicky edém ;
porucha metabolismy bun.éit

selhdni membranove pumpy, intrag
retence Na

ischémie (¢asna)
bila + sedd hmota
intraceluldrni
neporusena

nezvysena

bariéru (HEB) ve tkani s poruSenym cévnim endotelem
o ptedevsim v bilé hmoté
o vyskytuje se nejcasteji u tumort S neovaskularizaci

cytotoxicky edém: vznika pii poruse bunéénych membranovych potenciald vstupem vody

intracelularné
o postihuje stejné Sedou 1 bilou hmotu
o nejcastéji se vyskytuje pfi traumatickém postizeni mozku

ischemicky edém = vznika v disledku hyperhydratace infarktovych loZisek pii tkanové

hypoxii

o zacind jako intracelularni hyperhydratace typu cytotoxického edému s vakuolizaci a

zdufenim astroglie, presynaptickych ¢asti neuronti a axoplazmy

Lécba edému mozku:

1écba edému mozku neni striktné dand, méla by reflektovat aktudlni potieby pacienta, jeho

komorbidity a lokalni moznosti pracovisté

e poloha hlavy — nutna elevace hlavy mezi 15-30 stupni s vylou¢enim komprese
jugularnich zil

e ventilace — zajisténi volnych dychacich cest a optimalni ventilace, u pacienta
S poruchou védomi pod GCS 8 nelze vahat s intubaci!

Pti umélé plicni ventilaci (UPV) je nezbytné zajistit dostateCnou analgosedaci pacienta

Nedostatecné sedace zptisobuje vegetativni odezvu a vzestup ICP

e systémovy tlak — pro zajiSténi adekvatni perfuze mozku je stéZejni zajistit hodnotu
sttedniho arterialniho tlaku nad 90 mmHg, tedy hodnotu systolického tlaku nad 120
mmHg
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uzivaji se vazopresory = lékem volby je noradrenalin.
e osmoterapie — je zaloZena na teoretickém piedpokladu dehydratace mozkové tkané
vzniklé pii podani latek schopnych vytvofit osmoticky gradient mezi krvi a mozkem
o manitol = nejuzivanéjsim osmo-terapeutikem
- Kk vytvoreni osmotického gradientu je potieba bolusové podani v kratké (15-20
min.) infazi
- jen tam, kde redln€ hrozi mozkovy otok
- nutnd kontrola mineralogramu, osmolarity a renalnich funkci
o hypertonicky roztok NaCl = alternativa manitolu
e Kkortikosteroidy — jsou indikovany pii terapii vazogenniho edému zptsobeného
cerebralnimi tumory, piipadné zanéty mozku
- nejcastéji pouzivan dexamethazon
e barbituraty — snizuji metabolickou spotiebu O2 v mozku
- pfi edému barbituraty utlumi metaboliSmus a snizenim spotteby kysliku mozku
zabrani rozvoji ischémie
- limitujicim faktorem byvé nezadouci kardio-depresivni u€inek, proto by se
nasazeni barbituratii mélo pouzit jen u hemodynamicky stabilnich pacientti
e dekompresivni kraniektomie — je indikovana pfi selhani veskeré ptedchozi
konzervativni terapie, nebo pfi rychlé progresi nitrolebni hypertenze
- vykon je provadén zejména u kranio-cerebralnich traumat a malignich infarkt
V povodi stfedni mozkové tepny
- predpokladem uspéchu je optimalni na¢asovani zakroku, protoze pokud je
dekomprese provedena pozdé, tak je poSkozeni mozku jiz nevratné
- zakrok spociva v rozsahlém uvolnéni fronto-temporo-parietalni casti kalvy S
naslednou durotomifi a plastikou tvrdé pleny
- provadi se na strané 1éze, resp. stran¢ s vy$$im stupném edému mozku (v
pfipadé¢ difuzniho edému se voli strana nad nedominantni hemisférou)
- vyjmutd kostni zaklopka se nej€astéji deponuje do podkozi btisni stény
Vv oblasti pravého hypochondria a navraci se zpét, dle stavu pacienta, cca po 6
tydnech
- ucerebellarnich infarktt s progredujici poruchou védomi a CT znamkami
obstrukéniho hydrocefalu je ¢asnéd subokcipitalni kraniotomie zivot
zachranujici vykon
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68. Syndrom intrakranialni hypertenze

ICH = zvySeni nitrolebniho tlaku v dusledku patologického zvétseni naplné neurokrania
Priciny:

e kraniocerebralni traumata

¢ intrakranidlni hematomy

e subduralni, epidurélni, intracerebralni hematomy

e kontuze mozku

o infekce CNS

e cerebralni infarkt

e hydrocefalus

e idiopat. intrakran. hypertenze

¢ intrakranidlni tumory
Patofyziologie:
lebka tvoii uzavieny prostor, ktery je vyplnén mozkovou tkani, krevnim a likvorovym
kompartmentem
mozkova tkan zaujima asi 80 % (1400 ml), cévni a likvorovy systém shodné po 10 % (150
ml)
zvétseni jednoho kompartmentu musi byt nasledovano kompenzacnim zmenSenim dalSich,
jinak patologicky nariista intrakranialni tlak (ICP)
za normalnich okolnosti dosahuje ICP hodnot <15 mm Hg.
o intrakranialni hypertenzi hovoiime pfi hodnotach >20 mm Hg

intrakranidlni hypertenze vede ke snizeni mozkové perfuze a nasledné ke globalnimu
hypoxicko-ischemickému poskozeni mozku
pfi rychlém rozvoji intrakranialni hypertenze dochézi k nezddoucim pfesuniim mozkové tkané
— herniaci mozku
nartstajici ICH lze do urcité miry kompenzovat sniZenim objemu 2 tekutych slozek, likvoru a
intravaskularni naplné
mozko-misni mok je konstantné produkovan v chorioidealnich plexech mozkovych komor
denni produkce, 12-25 ml za hodinu, je nezavisla na tlakovych gradientech
k resorpci moku dochazi cestou Pacchionskych granulaci, které pracuji jako tlakovy ventil
oteviraji se na likvorové strané pfi tlaku 5 mm Hg
k udrZeni dostate¢né oxygenace mozku slouzi autoregula¢ni mechanizmy, které se snazi
zajistit konstantni prokrveni mozku i za podminek nitrolebni hypertenze, kdy jsou cévy
stlacovany okolni tkani
konstantni prokrveni mozku udrzuje:
s tlakova autoregulace — prostfednictvim zmény tonu malych arterii a arteriol zajistuje
konstantni prokrveni mozku
- schopna udrZet konstantni priitok krve mozkem v rozmezi sttedniho arterialniho tlaku
(MAP) 60-150 mmHg.
Cerebrdlni perfuzni tlak (CPP) neboli hodnota krevniho tlaku v mozkovych tepnach je dana
rozdilem stfedniho arteridlniho a intrakranialniho tlaku
CPP = MAP-ICP (70-75 mmHg)
Pti ICH je autoregulacné zvysen systémovy krevni tlak jako snaha o udrzeni CPP. Proto je
chybou okamzita korekce arterialni hypertenze

R/

** metabolick4 autoregulace — je zavisla predev§im na p.CO2 a pH
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- pfi hyperkapnii a acidoze dochazi k vazodilataci, pii hypokapnii a alkal6ze
k vazokonstrikci s korespondujicimi zménami prokrveni mozku

- je tedy ziejmé, Ze prolongovana hyperventilace s hypokapnii mize vést ke zhorSeni
mozkové perfize

- naproti tomu hodnota p.O2 ve fyziologickém pasmu vyznamné neovliviiuje mozkovou
perfuzi, ale hypoxémie je silnym stimulem, ktery vede k vazodilataci a zvySeni
mozkového prokrveni

Cerebral blood flow (CBF) oznacuje perfizi 100 g mozkové tkané za minutu

- fyziologicky je perfuze mozku piiblizné 50ml/100 g/min

- pii poklesu CBF pod 20 ml/100 g/min. dochazi k reverzibilni funkéni poruse
(penumbra, ischemicky polostin)

- kriticka hodnota pro trvalé poSkozeni a vznik ischemie je snizeni CBF pod 12 ml/100
g/min.

Parcialni tlak tkanového kysliku mozku (pptO2 nebo ptO2) informuje o hodnoté kysliku
v mozkové tkani, fyziologické hodnoty jsou 20-45 mmHg, za ischemicky prah je
povazovana hodnota 10 mmHg

Klinicky obraz:

- zavisi na charakteru primarniho poSkozeni mozku
o cefaleou

nauzeou

vomitus

postupné progredujici poruchou védomi

reflexni arterialni hypertenzi (Casto provazenou bradykardii)

1éze hlavovych nervi, zejména n. I1I. a VI.

- pii tézké ICH dochézi k presunlim mozkové tkdn€ a mohou se rozvijet herniacni
syndromy:

o Cingularni (subfalcinni) herniace = je charakteristickd pro jednostranné procesy ve
frontalnim laloku, které vedou k dislokaci gyrus cinguli pod falx cerebri. Komprese
predni mozkové tepny muze vést k rozvoji infarktu s parézami zejména dolnich
koncetin

o Temporalni (tentoridlni) herniace = vznika pfi expanzivnich procesech ve stfedni
jame lebni. Temporalni unkus je zasunut mezi mozkovy kmen a hranu tentoria.
Klinickym projevem utlaku retikularni formace rostralniho kmene, III. hlavového
nervu a cerebralniho pedunkulu je porucha védomi, ipsilateralni mydriaza a
hemiparéza kontralateralné

o Okcipitalni (tonzilarni) herniaci = vidime pfi expanzich v zadni jamé lebni nebo pii
Sifeni supratentorialni patologické 1éze infratentorialn€. Posun mozeckovych tonzil do
foramen magnum a miSniho kanalu vede ke kompresi prodlouzené michy se
systémovou hypertenzi a nasledné kardio-respira¢nim selhanim.

Diagnostika:

e vySetfeni o¢niho pozadi: s obrazem tzv. “méstnavé papily* se uplatiuje jako
sekundarni znadmka pfi diagnostice jinych onemocnéni spojenych s chronickou
nitrolebni hypertenzi

e CT mozku: jen orienta¢nim zobrazenim, ale pro snadnou dostupnost a rychlost
provedeni je nejcastéjsi zdchytnou metodou

- stupen mozkového edému uréujeme podle nepiimych znamek: v prvni fazi dochézi
k z0Zeni postrannich komor, nasleduje vyhlazeni gyrifikace

- edematdzni mozkova tkan miva hypodenznéjsi charakter; pti tézkém stupni edému
zanikaji bazalni cisterny a v ireverzibilni f4zi dochazi ke ztrat¢ diferenciace Sedé a
bilé hmoty
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u jednostrannych 1¢€zi se vzdy zaméfujeme na stupen posunu stiedocarovych
struktur, které jsou fokalnim procesem pretlacovany kontralateralné
MRI: v diagnostice akutnich kritickych stavi
v difuzi vazenych obrazech (DWI) je schopna zachytit hyperhydrataci tkdné ve fazi
cytotoxického edému v jiz prvnich minutach inzultu, ¢ehoz vyuzivame v akutni
diagnostice infarktu mozku
klinické neurologické vySetieni = zhorSeni poruchy védomi nebo zmény
neurologického topického nalezu a vitalnich funkci jako prvni upozorni na nastupujici
dekompenzaci ICH
monitorace mozkové perfize a ICP; cilem je minimalizovat sekundarni mozkové
poskozeni, vznikajici na zaklad¢ hypoxie mozku pii nerovnovaze mezi spotiebou a
dodéavkou Oz
ICP monitorace lze méfit tlak v intrakranialnim prostoru
nejcasteji jsou pouzivana ¢idla ventrikularni (ptes katetr se méfi tlak likvoru v
postranni komofte) a ¢idla intraparenchymova (mikrosensor métici tlak v mozkové
tkani)
méi‘eni mozkového regionalniho tkainového kysliku (PtiO2) : slouzi k regionalni
monitoraci
pfestoZze méfi jen Uzce vybranou oblast, jeji vypovédni hodnota je mnohem vyssi
nez SjvO2. -vyhodou je jednoduchost a ,,real-time* monitoring
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69. Syndrom nitrolebni hypotenze

- zpusoben snizenim intrakranidlniho tlaku inikem mozkomisniho moku

- vznika pfi snizeni tlaku likvoru pod 60 mm H20

- nejcastéjsi pfi¢inou je lumbalni punkce

- likvorovou ztratu predstavuje nejen mnozstvi likvoru pifimo odebrané, ale k dalsim
ztratdm dochazi v disledku jeho prosakovani punk¢nim otvorem dury

-k minimalizaci téchto ztrat pfispiva pouziti tzv. atraumatické jehly (s konickym
zakonCenim a otvorem na stran¢ hrotu), kdy nedochézi na rozdil od pouziti klasické
(Quinckeho jehly) k vytnuti otvoru v dura mater, ale pouze k podélnému rozhrnuti jejich
vlaken

- objektivné mizeme kromé sniZeni tlaku likvoru nékdy nalézt také lehkou pleiocytozu a
mirnou hyperproteinorhachii

- dalsi pfic¢iny: likvorea (tnik likvoru) po téZzkych kraniocerebralnich traumatech s
frakturami lebni baze nebo po neurochirurgickych operacnich vykonech s nedokonalym
uzavienim tvrdé pleny mozkové

Klinické priznaky:

e Bolest hlavy: stejné jako dalsi piiznaky je nejvyrazngjsi ve vertikalni, naopak v
horizontalni poloze je nejmirnéjsi nebo zcela mizi — Tinellv piiznak
Nesystematické zavraté
Nauzea a zvraceni
Tinnitus
Prekolapsové stavy
Lehka opozice Sije
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70. Hydrocefalus

onemocnéni charakterizované patologickym nahromadénim likvoru v mozkovych
komorach a / nebo v subarachnoidealnim nitrolebnim prostoru

vzniké v disledku poruchy v dynamickém systému tvorby, proudéni a vstiebavani
mozkomis$niho moku

Fyziologie:

mozkomisni mok se tvofi v plexus chorioideus postrannich komor, III. komory a IV
komory ultrafiltraci z krevnich kapilar

dalsi zdroje jsou povazovany pia mater a tkan mozku

za fyziologickych okolnosti se tvoii ptiblizn¢ 500 ml likvoru / 24 hod.

pfi celkovém objemu moku od 80 do 150 ml dochazi tedy k jeho obméné tfikrat béhem
kazdého dne

mok proudi z postrannich komor pies foramen Monroe do III. komory, poté pies
aqueductus Sylvii do IV. komory, odkud vytéka Magendiho otvorem a dvéma Luschkeho
otvory do subarachnoidealnich cisteren

vstiebavani probiha ptes arachnoidealni klky a Pacchionské granulace do velkych
durélnich venosnich sinust, pfedevsim do sinus sagittalis superior

proudéni moku je zajisténo srde¢nim cyklem

krev pritékajici do mozku béhem systoly zpiisobuje pohyb mozkové tkan¢, vytlacujici
likvor smérem do patetniho kanalu, naopak béhem diastoly proudi mok smérem
kranidlnim

fyziologickéa hodnota nitrolebniho tlaku leZiciho ¢loveka je 10 050 mm H20

Klinické priznaky hydrocefalu:

zavisi ptfedevSim na rychlosti vzniku a rozsahu poruchy proudéni nebo vstifebavani
mozkomis$niho moku

akutni uzavér likvorovych cest vede k prudké distenzi mozkovych komor nad ptekazkou a
zvySeni nitrolebniho tlaku s bolesti hlavy trvalého charakteru, zvracenim bez ptedchozi
nevolnosti a nasledné ulevy

posléze ke kvantitativni poruse védomi, v krajnim ptipad¢ ke komatu s bradykardii

dité postizené hydrocefalem v obdobi pfed uzavérem lebnich $vii je neklidné, plactivé,
zvracejici, postupné apatické; velka fontanela je napjatd, minimalné pulsujici, lebni Svy
jsou rozestouplé, Zilni kresba je zvyraznéna, obvod hlavicky se zvétSuje nad fyziologické
hodnoty

pozvolna narustajici hydrocefalus se projevuje bolesti hlavy, kvalitativnimi poruchami
védomi, ataxii

Diagnostické moznosti hydrocefalu:

e CT vySetfeni = dovoluje zhodnotit rozméry mozkovych komor, subarachnoideélniho
prostoru, tzv. aktivitu hydrocefalu (hypodenzni srpky kolem celnich rohii postrannich
komor), dale vyloucit do zna¢né miry expanzivni nitrolebni

e Evansuv index = exaktni diagn6za hydrocefalu

- pomér vzdalenosti zevniho okraje ¢elnich rohti postrannich komor k maximalni $iice
mozku v témze fezu CT zobrazeni
- norma pro §ifi III. komory je udavéana do 3,5 mm.
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e vySetfeni magnetickou rezonanci = pfesnéji ukdze aktivitu hydrocefalu, umoziuje
zobrazeni v axialni, korondlni i sagitalni rovin€ s precizni anatomickou orientaci a
detekuje nitrolebni 1éze, které vysetreni CT unikaji

- umoziuje prukaz toku likvoru napt. v aqueductus Sylvii s vypoétem a grafickym
zobrazenim prutokovych parametrti

e US = ziistava piinosem v novorozeneckém a kojeneckém véku, do doby uzavéru
fontanel

e Dopplerometrie = moznost sledovat zménu mozkové perfize a posuzovat nepiimo
stupeni nitrolebni hypertenze a funkci implantovaného drenazniho systému

e ocni vySetieni a tomografie o¢niho terce = urci stupen nitrolebni hypertenze

Klasifikace hydrocefalu:

¢ komunikujici hydrocefalus

- vzniké zvySenou tvorbou nebo snizenym vstfebavanim mozkomisniho moku bez
obstrukce v likvorovych cestach

e hypersekrecni hydrocefalus

- velice vzacné se vyskytujici typ

- v disledku nadorového postizeni — papilom ¢i karcinom plexus chorioideus

e hyporesorp¢ni hydrocefalus

- nejcastéji se vyskytujici typ hydrocefalu

- porucha vstiebavani muize byt zpiisobena naptiklad pfi sklerotickych zméndch
arachnoidealnich granulaci na povrchu mozkovych hemisfér nasledkem meningitidy,
subarachnoidealniho krvaceni nebo trazu.

- dalsi pficiny: trombozy duralnich Zilnich splavii se sekundarni zilni hypertenzi, sten6za
foramen jugulare se sekundéarni nitrolebni zilni hypertenzi u achondroplazie

e obstrukéni hydrocefalus

- vznika ptekazkou v proudéni mozkomisniho moku s typickym rozSifenim nad obstrukci

- obstrukce se mize vyskytovat kdekoliv v likvorovych cestach, nejéastéji byva v misté
Sylviova aqueduktu at’ jiZ vrozenou stenosou, pozanétlivou gliosou, krvacenim nebo
nadory v oblasti pinealni — germinom, pinealocytom ¢i pinelaoblastom

- dalSi misto sten6zy mlzZe byt ve foramen Monroe, ve III komotfe mozkové — koloidni
cysta, arachnoidealni cysta nebo ve IV. komote mozkové Dandy-Walkerova cysta,
meduloblastom, ependymom, gliom mozkového kmene, Arnold-Chiariho malformace

Specifické typy hydrocefalu:

Zevni hydrocefalus

- charakterizovan rozsifenim subarachnoidealnich prostor, s nebo bez rozsifeni mozkovych
komor

- vznika nej€astéji po Urazu a miZe se i spontanné zhojit

Normotenzni hydrocefalus

- specificky typ hydrocefalu postihujici jedince ve star§im véku

- typicka trias obtizi: poruchy chuze, charakteristické malymi kra¢ky s poruchou
rovnovahy, poruchu paméti se zpomalenim psychomotorického tempa a mocovou
inkontinenci

- diagndza je stanovena na podkladé anamnézy, lumbalni punkce a lumbélniho infuzniho
testu

- terapii je ventrikuloperitonealni drendz
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Pseudotumor cerebri

postihuje pfevazné obézni zeny

projevuje se bolestmi hlavy a zrakovymi poruchami

neurologické vySetieni je normalni, oftalmolog nachédzi edém zrakovych papil
tlak moku je zvySen nad 250 mm H20 pfi lumbalni manometrii vleze na boku
CT a MR nélez je negativni

terapii je opét drendzni operace

Lécéba hydrocefalu:

acetazolamid a furosemid = snizuji tvorbu mozkomisniho moku, av§ak nedostate¢né
a za cenu metabolické acidosy

neurochirurgicka lé¢ba = odstranéni pticiny, pokud je to mozné (resekce tumoru
plexus chorioideus)

drenaz mozkomi$niho moku z postrannich mozkovych komor do jiné télni dutiny
drenazni systém (shunt): tvofen komorovym katétrem, ventilem a perifernim katétrem
nejcastcjsi typ drendzni operace je ventrikuloperitonedlni shunt

jeho provedeni spoc¢iva v zavedeni komorového katétru do postranni komory, napojeni
na ventil a zavedeni periferni ¢asti intraperitonealn¢ do dutiny biisni

jestlize neni btisni dutina vhodna pro ulozeni periferniho katétru (infekce, nedavna
bfisni operace, mnohocetné adheze), je mozno zavést periferni katétr do pravé srdecni
siné cestou vena facialis — vena jugularis externa — vena jugularis interna
nejobavanéjsi komplikaci drendZnich operaci je infekce, vyzadujici vyjmuti
drenazniho systému, zavedeni zevni komorové drenaze a terapii antibiotiky

teprve po vyhojeni je mozno opét zavést novy drendzni systém

endoskopicka opera¢ni metoda 1é¢bé hydrocefalu:

Endoskopicka ventrikulostomie tfeti komory spociva v provedeni perforace spodiny
tieti komory mezi infundibuldrnim recesem a pfednim okrajem corpora mamillaria
komunikace spojuje I11. komoru s prepontinni cisternou, kde je zapotiebi rozrusit
arachnoidealni adheze k zajiSténi volného proudéni moku

nejcastéji je pouzivan rigidni endoskop, ktery zavadime z trepanac¢niho navrtu v ¢elni
oblasti nedominantni hemisféry do postranni komory a ptes foramen Monroe do 11,
komory
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71. Retrobulbarni (opticka) neuritis

Retrobulbarni (opticka) neuritis = demyeliniza¢ni postizeni kmene n. II.

vyskytuje se bud’ samostatn¢, nebo v ramci demyelinizaéniho onemocnéni charakteru
roztrouSené skler6zy mozkomisni

nejcastéji se klinicky manifestuje:

rychle progredujici poruchou visu na jednom oku (hodiny, maximaln¢ dny, ktera
vétsinou dospéje do faze monokularniho mlhavého vidéni, vzacnéji amaurdzy
nékdy bolest za bulbem, obzvlasté pii pohybu bulbem

papily jsou pii oftalmoskopickém vysetfeni vétSinou intaktni

centralni skotom = pfi vySetfeni na perimetru je patrny

postizeni zraku mtize trvat nékolik tydni a postupné se upravuje

Diagndza:
Ize nejlépe potvrdit vysetfenim zrakovych evokovanych potencialt, které prokaze
demyelinizaéni 1ézi optiku 1 po subjektivni upravée zraku

Lécba

stejnd jako 1écba roztrouSené skler6zy mozkomisni
izolovana opticka neuritida = 1é¢ena metylprednisolonem podle standardnich schémat,

uprava byva pomérné rychla
prognoza izolované optické neuritidy je dobra

binokularni porucha perimetru — postizeni zrakové drdhy od chiasmatu po zrakovy
kortex, pficemz dle charakteru defektu zorného pole lze lokalizovat misto 1éze
bitemporalni hemianopsie — komprese optického chiasmatu pfi selarni expanzi (napi.
adenom hypofyzy)

binazalni hemianopsie — zevni bilateralni komprese chiasmatu (napf. oboustrannym
aneurysmatem a. carotis interna)

kontralateralni homonymni hemianopsie — retrochiasmatické 1éze (tractus opticus,
okcipitalni lalok) na podklad¢ ischemie, demyelinizace ¢i expanze

horni homonymni kvadrantanopsie — 1éze optické radiace v temporalnim laloku,
dolni homonymni kvadrantanopsie — léze parietalniho laloku

korova slepota — vysledkem oboustranné okcipitalni 1éze
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72. Neuralgie trigeminu

- nejcastéjSim onemocnénim, které postihuje trojklanny nerv
- rozliSujeme:
e primarni (esencialni) neuralgii
e symptomatickou (sekundarni) neuralgii
- spolecnym znakem je neuralgicka bolest v senzitivni inervacni zon¢€ nervu

Primarni neuralgie:

- ptedpokladand pficina = neurovaskuldrni konflikt

- nerv je po vystupu z mozkového kmene komprimovan cévni klickou (nejcastéji a.
cerebelli inferior posterior)

klinickd manifestace:

- zachvaty jednostrannych, velmi intenzivnich, slehavych bolesti v oblasti oka, tvaie nebo
dolni celisti, které trvaji sekundy az minuty a opakuji se i mnohokrat za den

- nejcastejsi distribuce bolesti je v oblasti 2. ¢i 3. vétve n. V.

- mezi zachvaty je nemocny bez potizi a objektivni neurologicky nélez je v normé

- typicka, je existence spoustové zony (trigger zone) = misto v inervaéni oblasti trigeminu,
jehoz dotykem nebo drazdénim je bolest vyprovokovana

- obava z provokace bolesti mize vést k problémiim s osobni hygienou, pfijmem potravy ¢i
feci

- diagndza: per exclusionem, v diagnostickém procesu je potieba piedevsim vyloudit
vSechny mozné pficiny sekundarni neuralgie

Sekundarni (symptomatickd) neuralgie:

- pficina: zpsobena drazdénim nervu rliznymi chorobnymi procesy kdekoli v jeho pribehu

- zubni afekce, stomatologické zakroky, zanéty obli¢ejovych dutin

- zavazné jsou afekce (nejCastéji nddory) mostomozeckového koutu a baze lebni

- postherpeticka neuralgie se rozvine az u 50 % pacientl po postizeni n¢které z vétvi
nervu virem herpes zoster

- demyeliniza¢ni plaka v kmeni pfi roztrousené sklerdze je dal$i moznou pficinou
sekundarni neuralgie trigeminu

- pfiznaky:

bolesti mohou ptetrvavat i mezi jednotlivymi zachvaty

bolesti nemaji Slehavy charakter

narust je pozvolny

nékdy jde spiSe o parestézie

chybi spoust'ova zona

Farmakoterapie:
e primarni neuralgie
- antiepileptika (carbamazepin, gabapentin, pregabalin)
- mikrovaskularni dekomprese kmene nervu — pii netspéchu konzervativni terapie
o mezi nervova vlakna a cévu se vlozi teflonovy implantat, sval nebo fascie
e sekundarni neuralgie
- spociva v 1écbeé vyvolavajiciho onemocnéni (pokud je 1éCitelné) a symptomatickeé terapii
neuropatické bolesti
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73. Obrna licniho nervu

- dle lokalizace 1éze a klinického obrazu se obrny licniho nervu déli:
e centralni
e periferni
e nuklearni
Centralni paréza:
- pricina:
e léze v motorické klife gyrus precentralis
e postizeni kortikonuklearnich drah: pfi cévnich mozkovych ptihodach,
demyelinizacnich a zanétlivych onemocnénich, nadorech nebo traumatech
- klinickd manifestace: paréza svali jen v oblasti dolni vétve n. VII. kontralateralné k 1ézi
(nebot’ horni ¢ast jadra n. VII (zasobujici horni polovinu obliceje) pfijima vldkna zkiiZena i
nezkiizena z ptislusnych kortikalnich oblasti obou hemisfér)

Nuklearni jednostranna obrna:
- klinickd manifestace: periferni paréza
- pficina: ischemicka ¢i hemoragickd pontinni 1éze, kterd kromé jadra licniho nervu
vétsSinou postihuje 1 kortikospinalni drahu a zptisobi tak kontralateralni hemiparézu —
(Millard-Gubleriiv syndrom, stiedni alternujici obrna)

Periferni paréza:
- pricina: vznika v disledku postizeni kmene nervu po jeho vystupu z mozkového kmene
- ttlak kmene nervu v mostomozec¢kovém koutu (nejcastéji tumorem — neurinom n. VIII.,
meningeom) aZ po jeho infekéni postizeni napt. pii borelidza
- Klinicka manifestace:
e paréza veskerého mimického svalstva na ptislusné stran€ obliceje
vyhlazené ¢elo s neschopnosti tvofit vrasky
SirSi o¢ni $térbinu
lagoftalmus (nedovirani o¢ni Stérbiny)
Belliiv piiznak — fyziologické synkinetické staceni bulbu vzhtiru pti pokusu o
zavieni oka viditelné prave pii lagoftalmu
vyhlazenou nazolabialni ryhu
e pokles ustniho koutku, s nadouvanim tvare piti dychani (signe de la pipe)

- nékteré ptiznaky maji lokaliza¢ni hodnotu vzhledem k odstupim n. petrosus major
(ganglion geniculi), n. stapedius a chorda tympani z kmene nervu v intrakranialnim
prabéhu

- léze v oblasti ganglion geniculi a vySe: vede ke snizené sekreci slz a vysychani rohovky

- léze pod odstupem n. petrosus major: provazena zvysenym slzenim

- postizeni kranidlné od odstupu n. stapedius: vede K piecitlivélosti na zvukové vjemy
(hyperakusis)

- pfi lézi kranidln€ od odstupu chorda tympani: pfitomna porucha vnimani chuti
(hypogeusie) z piednich 2/3 jazyka a sniZzena sekrece slin
e supratympanicka suprachordalni paréza (hyperakusis + hypogeusie) = ukazuje na

postiZzeni nervu v nejproximalnéjsi ¢asti, vétsinou v mostomozeckovém koutu
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¢ infratympanicka suprachordalni paréza (hypogeusie bez hyperakusis) =lokalizuje
postizeni nervu do jeho stfedni ¢asti

Bellova obrna

- je nejcastejsi pficinou léze licniho nervu

- jedna se patrné o ser6zni mononeuritidu licniho nervu, ktery je v diisledku zanétlivého
edému komprimovan v kosténém Fallopioveé kanale

- agens, specifické pro Bellovu obrnu nebylo dosud nalezeno

- postiZzeni je ¢asto spojeno s reaktivaci viru herpes simplex 1,2 nebo herpes zoster

klinick4 manifestace:

- n¢kdy predchazi prochlazeni nebo infekt

e rychle se rozviji jednostranna periferni paréza licniho nervu, ktera béhem 4-72 hodin
dosahuje maxima

e Dbolesti za uchem — u 60 % pacientt zvlasté v poc¢atku onemocnéni

klinicka diagnostika:

e zobrazeni mozku pomoci CT, lépe MR - Vv piipadech, kdy neni jasna pticina,
zejména pii postizeni dalSich hlavovych nervil, pti znamkach kmenové 1éze, nitrolebni
hypertenze ¢i meningealniho syndromu

e vySetieni mozkomiSniho moku — pfi podezieni na lymeskou borelidézu nebo jinou
zanétlivou etiologii a také pii syndromu Guillain-Barre

Lécba:

- kortikosteroidy = kratkodoba aplikace (7-10 dnti)

- antivirotika = indikovano u Ramsay-Huntova syndromu

- lagoftalmus je potencidlnim rizikem pro vznik keratitis sicca, proto je nutné preventivné
chranit rohovku opakovanou aplikaci ocnich kapek (umélych slz) a na noc kryt masti a
obvazem

- u tézkych, nelepSicich se paréz je nékdy nutno pfistoupit k arteficidlnimu uzavieni o¢ni

Stérbiny seSitim okraji vicek (tarsorafie)

- stejného efektu lze dosahnout aplikaci botulotoxinu do m. levator palpebrae superior

(1atrogenné navodi do€asna ptoza horniho vicka)

- dulezitou soucasti 1é€by je rehabilitace

- progndza Bellovy obrny je vétSinou ptizniva, 70-90 % piipadii se kompletné upravi

- u tézkych lézi mohou béhem reinervace vzniknout synkinézy (napt. zvednuti ustniho
koutku pfi snaze o zavieni oci).

Ramsay-Huntiiv syndrom (zoster oticus)

- manifestuje se bolestivou herpetickou erupci v zevnim zvukovodu, na bubinku, boltci,
nékdy i mékkém patru a jazyku

- kromé tézkého postizeni licniho nervu se mohou také vyskytovat poruchy sluchu, tinitus
avertigo

- facidlni diparéza: pfi oboustranném postiZeni; nutno myslet na lymeskou borelidzu;
V anamnéze patrame po piisati kliStéte nebo vyskytu erytema migrans

- diagnozu potvrdi vySetfeni mozkomisniho moku

- traumatické postizeni n. VII. je ¢asto spojeno s frakturou pyramidy

- kranidlni mononeuropatie: rozvoj periferni parézy n. VII. pii diabetu

- dalsi pficiny perif. parézy n.VIL. = otitidy, nddory a operace v oblasti piiusni Zlazy,
stfedousi, vnitfniho ucha a v oblasti mostomozeckového koutu

Hemispasmus facialis
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- onemocnéni charakterizované mimovolnimi nepravidelnymi jednostrannymi kontrakcemi
svalll inervovanych ipsilateralnim licnim nervem

- zaSkuby mohou byt spontanni, anebo provokované aktivnimi pohyby mimického
svalstva (grimasy, zavieni o¢i apod.)

- pravideln¢ se zaSkuby objevuji nejprve v oblasti m. orbicularis oculi a pozvolna se §ifi na
dalsi svaly obli¢eje kaudalnim smérem, soucasné s tim dochazi ke zvySovani frekvence
zaSkubt

- nejcastéjsi pricinou facidlniho hemispasmu: vaskuldrni komprese kmene nervu po vystupu
Z mozkového kmene aberantni nebo ektatickou tepnou

- diagndza: indikovana MR angiografie

- postparalyticky hemispasmus = vznika n¢kdy jako nasledek periferni parézy licniho
nervu (Bellovy obrny)

lecba:

- mikrovaskularni dekomprese kmene n. facialis, kterd je G¢inné az u 90 % ptipadii

- alternativné se pouziva aplikace botulotoxinu do m. orbicularis oculi
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74. Periferni vestibularni syndrom

- postizeni kochleéarni ¢asti akustické vétve n. VIII. pfislusi otorhinolaryngologii

- retrokochlearni postiZzeni se projevi podobné¢ jako kochlearni 1éze:
e snizenim sluchu (hypacusis)
e ztratou sluchu (anacusis) percepcniho typu

- kochlearni apoplexie = ndhle vznikla jednostranna hluchota nejcastéji cévni etiologie (a.
labyrinthi)

- plizivé progredujici hypakiza = nejcastéji vysledkem expozice hluku, se zvysujici se
cetnosti ve vyS§im véku (presbyacusis)

- neurinom akustiku = vzacnou pfi¢inou nedoslychavosti

- porucha vestibularni ¢asti nervu se manifestuje:
e zavratémi rota¢niho charakteru (rota¢nim vertigem) s vegetativnim doprovodem
(nauzeou, vomitem)
¢ horizontalnim nystagmem s rotacni komponentou
e tonickymi uchylkami trupu a koncetin na opaénou stranu, nez bije rychla slozka
nystagmu

= vSechny tyto symptomy jsou soucasti periferniho vestibularniho syndromu
- perifernim vestibularnim syndromem se manifestuji nasledujici klinické jednotky:

Neuronitis vestibularis

- projevuje se nahlym rozvojem periferniho vestibularniho syndromu bez tinitu a bez
poruchy sluchu

- etiologicky se predpoklada zénétliva afekce vestibularni ¢asti n. VIII virového plivodu

- ma benigni prib¢h s tpravou do nékolika dnti

- dobfe reaguje na kortikoidy

Benigni paroxysmalni polohové vertigo

- prudka zachvatovitd rota¢ni zavrat’ trvajici do jedné minuty

- zéchvaty jsou provokovany ur¢itou pozici hlavy ¢asto pfi otaceni se na lizku, vstavani
a uléhani

- pfi¢ina: dysfunkce, resp. dislokace otolitt v semicirkularnich kanalcich

- 1éCba: spociva v repozi¢nich manévrech

Akutni labyrintitida
- nejcCastéji zpuisobena prestupem infekce ze sttedousi
- manifestuje:

e periferni vestibularni syndrom

e hypakuze

e tinitus

Meniérova choroba

- charakterizovana opakovanymi zachvaty rotacniho vertiga s tinitem a hypakuazou
- vznikd nejcastéji ve sttednim véku pravdépodobné v disledku hydropsu labyrintu
- nervus statoacusticus mize byt postizen traumaticky pfi fraktute pyramidy
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- nejéastéjsi nadory, které postihuji n. VIII.: neurinom (schwannom) vyrastajici
z akustické Casti nervu a meningeom lokalizovany v mostomozeckovém koutu
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75. Bulbarni a pseudobulbarni syndrom

- kranidlni nervy n. IX., X. a XI. vystupuji z lebky spole¢né ve foramen jugulare

- pii chorobnych procesech byvaji vétSinou postizeny spolecné, Casto spolu s n. XII.

- jednostranna porucha postranniho smiSené¢ho systému je charakterizovana: dysfagii,
dysfonii, parézou mékkého patra, poruchou citlivosti v oblasti mékkého patra,
tonzily a faryngu, hypogeuzii na zadni tietiné jazyka a priznakem opony (pfetazeni
uvuly na zdravou stranu)

1. bulbarni syndrom (periferni postizeni) - vznika pfi oboustranné 1ézi nervi ¢i jader n.
IX. - XII.
- charakterizovan: dysartrii, dysfagii, dysfonii, poklesem mékkého patra s vyhaslym
davivym a masseterovym reflexem a atrofii jazyka s fascikulacemi
- pficiny:
e cévni
e zinétlivé (AIDP, RS)
e tumordzni (meningeomy, gliomy)
e amyotroficka laterdlni skler6za (ALS)

2. pseudobulbarniho syndromu (centralni postizeni) = oboustranna 1éze
kortikobulbarnich drah
- na podkladé recidivujicich mozkovych infarktt
- klinicky se od bulbarniho syndromu lisi:
e nepfitomnosti atrofie jazyka a zvySenim masseterového reflexu
e vyskytuji se zndmky postizeni i dalSich mozkovych struktur (emoc¢ni a psychické
poruchy, pyramidova symptomatika a extrapyramidovy syndrom)

Neuralgie n. glossopharyngeus

- relativn€ vzacna neuralgie postihujici vétSinou mladsi pacienty neZ neuralgie trigeminu

- projevuje se:

o kratkymi zachvaty intenzivni bolesti lokalizované v oblasti kofene jazyka, tonsily,
prilehlé ¢asti zadni stény faryngu vystielujici do zevniho zvukovodu a sttedousi
e trigger = polykaci akt.

- diagnostika = spo¢iva podobné jako u neuralgie n. V. ve vylouceni sekundarity bolesti,
lécba je obdobna jako u neuralgie trigeminu

- dlouhy extrakranidlni priitbéh nervus vagus je ptic¢inou jeho izolovaného postizeni
patologickymi procesy v oblasti mediastina (tumory, restrosternalni struma, zvétSené
lymfatické uzliny)

- vulnerabilni vétvi n. vagus je vzestupny n. recurrens, ktery miize byt postiZzen v horni
¢asti mediastina nebo pfi svém pribeéhu v oblasti §titné Z14zy, a to jak patologickymi
procesy, tak iatrogenné pfi chirurgickych vykonech

- pfi jednostranné 1€zi vzniké obrna hlasivek, dysfonie az afonie, pfi oboustranné 1ézi
inspira¢ni stridor a zavazna dyspnoe
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76. Cévni onemocnéni michy

micha je ulozena v pateinim kanale, v durdlnim vaku a je obklopena mozkomisnim
mokem

na transverzalni projekci je tvofena Sedou hmotou motylovitého tvaru, kterd je ulozena
centraln¢, kolem ni je bila hmota

kranialné navazuje na prodlouZenou michu, smérem kaudalnim ptfechazi v misni konus a
ve vysi bederniho segmentu L 1/2 kon¢i

dale pokracuji v duralnim vaku jen mi$ni kofeny utvarené do tzv. caudy equiny

Filum terminale pfedstavuje tenkou vazivovou strukturu spojujici mi$ni konus s koncem
duralniho vaku

Cévni postiZeni:

Myelomalacie

vzhledem k anatomii cévniho zasobeni je nejvice ohroZena oblast hrudni michy
faktorem ke vzniku ischémie:

e aterosklerotické postizeni pfivodnych misnich tepen

¢ hodnota systémového krevniho tlaku

e mozny zdroj embolizace ze srdce

e po ozafeni v ramci postradi¢ni myelopatie (dojde k zGzeni cév)

Klinické projevy:

obraz transverzalni 1éze miSni = zpisobuji zmény od tranzitorni kotfenové slabosti az po
trvalé malatické loZisko

diagnostika: prioritni vysetieni MR

1éEba: spociva v podpote krevniho ob&hu a antigregacni 1é¢be, v ptipadech disekce hrudni
aorty nezbytné operaéni

Hematomyelie

pfedstavuje krvaceni do centralni oblasti miSni Sedi

manifestuje se pod obrazem netiplné transverzalni léze mi$ni, napi. Brownovym-
Séquardovym syndromem

pficina: jako nésledek traumatu v oblasti zad

i s odstupem nékolika dni se objevuji lokalni bolesti spojené s motorickymi a
senzitivnimi projevy

likvor je zpravidla krvavy nebo xantochromni, 1ézi zobrazi nejlépe MR

Epiduralni spinalni hematom

zpusobuje kompresi michy s obrazem transverzalni 1éze miSni

pfi¢ina: spontanné po ndmaze, predisponovani jsou jedinci s antikoagula¢ni 1é€cbou, raritné
jako iatrogenni komplikace lumbalni punkce

Arteriovenozni miSni malformace a zkraty

mohou imponovat jako malacie ¢i loZisko demyelinizace

Zkraty jsou vice lokalizovany v dolni bederni krajiné

klinické pfiznaky: vétSinou mezi 2. a 4. dekadou Zivota; vznik je nahly, ale i pozvolna
progredujici; ¢asté jsou poruchy moceni + ptiznaky uplného nebo jen parcidlniho misniho
prerusenti
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diagnostika: MR a spinalni angiografie

lokalizace postiZeni je na rozdil od atak u RSMM vzdy ve stejné vysi

1é¢ba: u malych nekrvacejicich malformaci volen konzervativni postup, u krvacejicich 1ézi
pak operacni techniky s upfednostnénim mikroskopickych technik a endovaskularnich
piistupti embolizace ptivodnych cév
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77. MiSni traumata

Transverzalni miSni 1éze

- predstavuje Gplné preruSeni michy

- Klinicky dle vyse 1éze stanovujeme spastickou paraplegii nebo kvadruplegii s poruchou
Citi pro vSechny kvality

Misni komoce

- charakterizuji pfiznaky transverzalni 1éze mi$ni, nejCasteji z oblasti cervikalniho nebo
thorakolumbalniho pfechodu

- vznikaji kombinované senzomotorické ptiznaky, které plné regredujici v prubéhu nékolika
desitek minut, maximalné do 24 hodin

Misni kontuze

- dochdzi ke strukturdlnim zméndm na mise

- nejcastéji je to disledkem dislokované fraktury obratle, herniaci meziobratlové ploténky

predisponovanymi misty k traumatu jsou segmenty C5, Th4, Th10aL 1

dle rozsahu traumatického postizeni také registrujeme deficit nervovych struktur az do

rozsahu transversalni 1éze mis$ni

- nejspolehlivéjsi diagnostickou metodou je MR

- CT lépe zobrazi ptipadné traumatické zmény na patefnim skeletu

- lécba = zaméfena na moznost neurochirurgické intervence

Myelomalacie

- vznikd po traumatu v dusledku sekundarni insuficience krevniho obéhu zésobujiciho
michu

- Objevi se Casto s latenci n¢kolika hodin az dnti

- Vvelmi Casto je spojena se vznikem syringomyelie vznikajici kranialné€ od postizen¢ho
segmentu

Hematomyelie

- predstavuje miSni krvaceni vzniklé v disledku padu na zada, je lokalizovéano predev§im
v oblasti dolni kréni michy

- klinicky se jedna o neuplnou transverzalni 1ézi mi$ni

- potieba velké obezfetnosti u pacientt 1écenych antikoagulantiemi, s anamnézou traumatu
a misnimi projevy

Léze conus medullaris

- projevuje se poruchami svéracl a sexualnich funkci spojenymi s poruchami €iti
V typickém aredlu

- motorika byva intaktni az na parézy hyzd'ovych svalt

- pfi vySetieni zjiSt'ujeme absenci bulbokavernozniho reflexu

Léze caudae equinae

- vznika v disledku traumatickych luxaci meziobratlovych plotének od segmentu L1/2
distalné

- klinicky se jedna o bolestivy stav vedouci k motorickym, senzitivnim a svéracovym
projeviim

- registrujeme chabé parézy distalnich svali nohou, je pfitomna porucha ¢€iti pro vSechny
kvality perianogenitaln¢ a na vnitini stran¢ stehen

Whiplash injury

- jedna se o postizeni kréniho useku patete navozeného prudkou akceleraci hlavy a
naslednou deceleraci, nej¢astéji pii dopravni nehodé
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- projevy: od bolesti hlavy a kréni patete, spoleéné s blokadou kréni patefe, iritacemi do
hornich koncetin; Casté jsou také vegetativni piiznaky a psychické obtize, které vyrazné
ztézuji somatické ptiznaky postizeného

- zobrazovaci metody vétSinou nepfinasi strukturalni zmény

Diagnostika: opira se zejména o rychlé zobrazeni struktur:

- zobrazovaci metody: CT vySetfeni patete stran lokalizace a pfipadné dislokace obratlii; k
verifikaci postizeni mekkych struktur meziobratlovych plotének, samotného misniho
postizeni nebo krvacivych komplikaci v pateinim kanale je nespolehlivéjsi vySetfeni
pomoci MR

Lécba: vzdy nutnd konzultace neurochirurga s piipadnou indikaci operacni intervence se
stabilizaci postizeného segmentu a odstranénim misniho utlaku

- v dal$im vyvoji je nutno se zaméfit na intenzivni fyzioterapii na specializovaném
pracovisti spindlni jednotky a nédsledné dlouhodobé rehabilitaci s cilem zafazeni pacienta
do normélniho béhu zivota, jeho vyrovnani se s ptipadnym hendikepem snizené
pohyblivosti a nastavenim socialni podpory
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/8. Spondylogenni cervikalni myelopatie

- postizeni, které je zptisobeno rustem osteofytt dorzalnim smérem do pateiniho kanalu
- pri soucasné kombinaci primarné tizkého patetniho kanalu nebo soucasnou piitomnosti
vyhtezu meziobratlovych plotének zejména v rozsahu C4-7 se klinicky objevi:
e Dbolesti v oblasti kréni pateie
e doprovazené kofenovymi iritacemi do hornich koncetin
e postupnou koienovou svalovou slabosti
e misSni postiZzeni se slabosti dolnich koncetin a objektivnim nalezem spastické
paraparézy dolnich koncetin
- patogeneze: uplatituje se jednak pfimy mechanicky utlak michy dorzalnimi osteofyty a
dale vliv redukce cévniho zasobeni z a. spinalis anterior
- prvotni diagnostika = zaloZena na nativnim RTG snimku kréni patefe ve dvou projekcich
se stanovenim Sife pateiniho kanalu
- patologicka je Site patefniho kanalu mens$i nezZ 10 mm
-k ozfejméni funkénosti pyramidové drahy se vyuZzivajici motorické evokované
potencialy (MEP), které jsou vysoce senzitivni pfi prikazu postizeni
-k zobrazeni strukturalnich zmén je metodou prvni volby vySetieni MR
- 1écba = spociva v neurochirurgické intervenci
- pozitivni efekt operace je vice sledovan u mladSich jedinct, kde neni vyznamnd cévni
slozka na vzniku obtizi a dale je vysledny efekt v korelaci s tizi funkéniho deficitu na
ptedoperac¢nim vySetieni pomoci MEP
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79. Neurologické poruchy spojené s vyvojem

Uvod:

vyvoj mozku probihd prenataln€ i mnoho let i postnatalné

vyvoj spoc¢iva ve zménach mozkovych struktur; v propojeni, ristu a rozvoji neuronalnich
siti a vyvoji mozkové neurotransmise a neuromodulace

vSe je navic pod jedineCnym vlivem prostiedi, kterému je kazdy jedinec od narozeni
vystaven

Zakladni koncepce vyvojové diagnosy:

vyvoj probihd ve ¢tyfech oblastech:
a) vyvoj jemné a hrubé motoriky
b) vyvoj feci v expresivni i recepéni slozce
C) vyvoj v oblasti socialni a emocionalni s podilem slozky schopnosti adaptace,
komunikace a kognice
d) kognitivni vyvoj se slozkami zrakové percepce, visuo-motoriky, schopnosti a
dovednosti pro feseni problému
vyvojovy kvocient — métitkem rychlosti vyvoje v urcité oblasti; vypocita se podilem
VQ = (vyvojovy vék/chronologicky vék) x 100
o (hodnota VQ mensi nez 70 jedna se o vyvojové opozdéni)
inteligen¢ni kvocient — métitkem kognice nebo inteligence; vypocita se podilem:
IQ = (mentalni vék/chronologicky vék) x 100
méti se s pomoci standardizovanych testd
testovani déti do 5 let véku neni spolehlivé
odchylku od normélniho vyvoje oznacujeme:
a) opozdéni
b) regres
cilem je identifikace d¢ti, které mohou mit opozdény vyvoj
pomoci vyvojového screeningu urujeme déti, které maji riziko rozvoje neurovyvojového
onemocnéni

Neurovvvojova onemocnéni

Siroké skupina chronickych chorob, které za¢inaji béhem procesu vyvoje od koncepce az
do véku kolem 22 let a trvaji po cely zivot jedince

podstatou je zakladni deficit ve vyvoje mozku vlivem genetickych, prenatalnich,
perinatalnich, metabolickych a dalsich faktort

hlavni okruhy neurovyvojovych onemocnéni:

a) poruchy intelektu;

b) poruchy uceni;

¢) poruchy komunikace;

d) choroby spektra autismu;

e) poruchy neurobehavioralni;

f) choroby neurogeneticke;

g) choroby neurometabolické;

h) choroby neuromuskularni;

1) détska mozkova obrna;

J) sekundarni poruchy neuromotorické;

k) poruchy sensorické;
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1) disability pti chronickych chorobach;
m) traumatické mozkové 1éze;
n) urazy michy.

Retardace vyvoje psychicky a motoriky

- maji rany zacatek, chronicky prubéh a postihuji kognitivni, hybné, feCové a socialni
schopnosti s vyznamnym a trvalym vlivem na vyvoj jedince

Diagnostika:

- vyzaduje urcity ¢as a nelze ji vétsinou udélat pti prvnim klinickém vysetieni

- spravna diagnostika je hlavnim pfedpokladem pro poskytnuti odpovidajici 1écby a péce

Mentalni retardace:

- disabilita charakterizovand omezenim intelektualnich funkci a adaptivniho chovéni v
oblasti koncepcnich, socidlnich, praktickych a adaptivnich dovednosti

- definovana vyznamnym opozdénim ve dvou z téchto oblasti: hrubé a jemné hybnosti, v
kognici, feci, v osobnich i socidlnich ¢innostech a v aktivitdch denniho Zivota.

- pro hodnoceni postupu intelektovych a neurovyvojovych schopnosti i celkového chovani
slouzi rGzné testy

Klinicka diagnostika:

- spociva v kombinaci screeningovych metod a specifickych diagnostickych testi
indikovanych podle zndmek a ptiznakl pacienta

- zacind se podrobnym klinickym vySetienim

- pfi suspekci na uréitou diagnozu se indikuji cilené testy (testy metylace u Angelmanova
syndromu)

- pfi mirném postiZeni se vylucuje syndrom fragilniho chromozomu X.

- utézce postizenych divek se testuje Rettliv syndrom

- dal8im krokem je obsazny screening metabolickych vad a nasledné testy podle
zvazovanych specifickych diagnéz

- MR-spektroskopie

- mentalni retardaci lze klasifikovat podle typu pfi¢iny na:
e prenatalni

perinatalni

postnatalni

neurcitelnou

genetické + chromozomalne (najrozsiahnejsie)

Genetické priciny:

Syndrom fragilniho X-chromozomu (FRAXA)
- nejcastéjsi pficiny mentalni retardace
- vyskyt zhruba 1 pfipadu syndromu na 4000 chlapct
- zplsobeny inaktivaci genu FMR1
- typické dysmorfické rysy:
e protazena a uzka tvat s prominujici bradou
velké usni boltce
makroorchidizmus
kloubni hyperextensibilita
20 % ma epilepsii
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Syndrom fragilniho X chromosomu s tremorem/ataxii (FXTAS)
- Udospélych
- progresivni onemocnéni souvisejici s premutaci ve FMR1-genu
- charakteristické pfiznaky:
e tremor
e ataktické chlize demence
e parkinsonizmus
e autonomni dysfunkce

Dd. mentalni retardace:
vySetieni ditéte zaina podrobnou anamnézou

Neurologické vySetieni
zahajime peclivym pozorovanim ditéte jiz pfi sestavovani anamnézy
vlastni vySetfeni je vétSinou limitované schopnostmi ditéte (napf. je zkracend pozornost,
omezené porozumeni i spoluprace)
zaméteni na objektivni neurologicky nalez, zejména na ataxii a vyskyt mimovolnich pohybi
péce o pacienty s mentalni retardaci je multidisciplinarni (fyziatfi a fyzioterapeuti,
ergoterapeuti, logopedové, foniatfi, oftalmologové, psychologové)

Lécba:
- specificka 1é¢ba dostupna jen u n¢kolika nemoci
- uvice nez poloviny piipadl ani nelze etiologickou diagnézu stanovit

Porucha pozornosti s hyperaktivitou (ADHD)
nejcastéjSim neurovyvojovym onemocnénim
- vyskytuje se u 5-12 % déti
- zakladni znaky:
e impulzivita v chovani
zaina v Casném détstvi, zvyraznuje se ve Skolnim véku
je pretrvavajici; tj. s nejméné Sesti mési¢nim vyskytem
u 40-60 % pacienti ADHD piechazi do dospélosti
muze se skryvat pod mén¢ charakteristickymi projevy: depresi, izkostnou poruchou
nebo poruchou osobnosti
- unelécené ADHD je zvySené riziko vyskytu poruch chovani, delikventniho jednani a
abuzu navykovych latek
- tii zékladni podtypy:
a) s prevladajici poruchou pozornosti
b) s prevladajici hyperaktivitou a impulzivitou
¢) smiSeny typ
- standard péce: pedopsychiatrické vySetfeni a nasledna lécba
- neurologické vySetieni: zhodnoceni elektroencefalografického (EEG) nalezu, vylou€eni
epilepsie, jinych neurologickych onemocnéni spojenych s pfiznaky ADHD vcetné poruch
spanku jako mozného podkladu nepozornosti a hyperaktivity
- je Cast&jsi u chlapcu (3-9 : 1)

Etiologie ADHD:
- pravdépodobné multifaktoridlni
- na vzniku se podili geneticka predispozice a vlivy vnéj$iho prostredi
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- podkladem je odchylnd maturace CNS

- tyto pfi¢iny vedou k dysfunkci zejména prefrontalniho laloku a bazalnich ganglii
(ptedevsim frontalni kliry a bazalnich ganglii, spojené s narusenou rovnovahou nékterych
neurotransmiterti (zejména dopaminu a noradrenalinu))
1. geneticka predispozice (polygenni dédicnost)

- dopaminovy transporter DAT1 zabezpecuje zpétné vychytavani dopaminu ze synaptické
Stérbiny
2. vnéjsi faktory

- expozice alkoholu a kouieni béhem té¢hotenstvi

- nizka porodni hmotnost

- Urazy hlavy v ¢asném postnatadlnim obdobi

- okrajové¢ 1 vliv toxinl prostiedi (olovo, piisobeni radioaktivity)

Klinické nalezy:

- dochézi k naruseni exekutivnich seberegulujicich kognitivnich funkci

- poruchu pozornosti Ize chapat jako diisledek nedostate¢né inhibice pfi 1ézi inhibi¢nich
mechanismu
e hyperaktivita

poruchy pozornosti a impulzivita — jsou klinickym vyjadienim této 1éze

nejsou schopni potlacit rusivé myslenky a podnéty, odlozit akci a odménu

maji problémy s vybérem informaci a s jejich dal$im zpracovanim

impulzivita, nizkd frustracni tolerance, hledani novych podnéti

hyperaktivita = nefizend, nadmérna, az bezicelnd pohybova aktivita, trvaly hlasovy a

pohybovy nekli

- Casto je patrna porucha pohybové koordinace a poruchy v oblasti percepcni (ve
vizuomotorické koordinaci, taktilni, sluchové a zrakové diskriminaci)

Klinické priznaky ADHD v zavislosti na véku:

- klinické ptiznaky se méni béhem détstvi a dospivani v ndvaznosti na postup vyvoje mozku

v kojeneckém obdobi: dité¢ mé poruchu zakladnich biorytmt = Spatné spi, ma piehozeny a

naruseny spanek

- potieba jidla je astd a nepravidelna s ublinkdvanim

- napadna drazdivost, Casty plac

v batolecim a pfedSkolnim vé&ku: za¢ina se projevovat nadmérna pohybova aktivita

- déti jsou neklidné, stfidaji Cinnosti

- hafe se soustfedi, nevydrzi sedét na misté

dlouho pfetrvava obdobi vzdoru

- mén¢ obratné; potiZe s usinanim; trva nocni pomocovani

ve Skolnim véku: obraz ADHD krystalizuje do své charakteristické podoby

- nevydrzi sedét v lavici a byt potichu, vyrusuje

- neni schopno dokon¢it ukol, naplanovat si ¢innosti

- zapominaji pomticky; neposlouchaji instrukce, obtizné¢ se zapojuji do hry, kterd vyzaduje
dodrZovani pravidel

- jsou negativistické, nerespektuji autority, maji problémy v navazovani vztaht

- dosahuji horsich Skolnich vysledki, neZ by odpovidalo jejich intelektu

- vazne rozliSeni pravé a levé strany, rozliSeni mezi celkem a Casti, rozliSeni velikosti a
vzdalenosti

- asi u poloviny déti i dochazi ke spontannimu ustupu hyperaktivity pred dosaZenim
puberty, obvykle kolem 12. roku

127



v dospivani a dospélosti: ADHD pretrvava u 40-60 % pacientd, ale pfiznaky se méni

hyperaktivita ustupuje do pozadi anebo se projevuje jako pocit vnitiniho neklidu
pretrvava nepozornost a impulzivita

jedinci ztidka dokon¢i vysokou Skolu (6-10 %) a zastavaji niz$i postaveni v praci
porucha socialni adaptace = vzhledem k impulsivnimu chovani

zvySené riziko abuzu navykovych latek

riziko rozvoje poruch chovani s vyhledavanim riznych rizikovych ,,adrenalinovych*
¢innosti a aktivit s delikventnim jednanim

VySetireni a diagnostika ADHD:

diagnézu stanovuje détsky psychiatr na zékladé podrobného klinického vysetieni ditéte a
pohovoru s rodi¢em

lze vyuzit dotazniki a $kal, véetn€ doplnéni udajii od udlitele

psychologické vysetfeni

Wechslerova inteligen¢ni Skala piedstavuje zékladni nastroj diagnostiky ADHD
pouzivaji se specidlni testy pro posouzeni pozornosti (napf. test cesty, ¢iselny ctverec),
hodnoti se sluchové a zrakové precepéni schopnosti, motorické a vizuomotorické
schopnosti (obkreslovani tvart, kresba postavy)

Neurologické vySetfeni

posuzuje vyvojové schopnosti, vylucuje epilepsii a jina neurologicka onemocnéni
neurolog je Casto prvni odborny 1ékat, ktery dit¢ s ADHD vySetiuje

fada déti s ADHD navic zlstava ve sledovani détského neurologa pro neurologické
komorbidity (zejména pro epilepsii, poruchy spanku, bolesti hlavy)

pfi neurologickém vysetieni mohou byt patrné tzv. drobné neurologické priznaky:
poruchy okulomotoriky (neplynulé sledovani, strabizmus)

mozeckové piiznaky (porucha jemné i hrubé motoriky — vazne koordinace prsti).
neklidna staticka inervace na koncetinach (choreiformni dyskinézy)

asymetrie reflexii ¢i pozitivni pyramidové jevy irita¢ni

Lécba a péce o dité s ADHD:

potieba ¢asné diagnostiky 1 v€asné 1écby

e komplexni

e multidisciplinarni

spo¢iva v kombinaci farmakoterapie, psychoterapie a s rezimovych opatfeni

déti maji mit specialni vzdélavaci program, odlisné strukturované prostiedi
psychoterapie, ktera pomaha z dlouhodobého hlediska modifikovat chovani ditéte
dobfte se uplatiiuje kognitivné-behavioralni terapie pii rodinné psychoterapii
1é¢ba spankové poruchy muize odstranit nebo zmirnit ptiznaky ADHD

Farmakoterapie:

e psychostimulancia = léky prvni volby jsou
o metylfenidatu = selektivné se vaze na dopaminovy transportér, zabranuje
zpétnému vychytavani dopaminu
=  Uvodni davka ve $kolnim véku je 5 mg 1-2 krat denné
= po tydnu se zvySuje o 5-10 mg s peclivym vyhodnocovanim efektu
= nedojde-li ke zlepSeni do jednoho mésice, doporucuje se 1é¢bu ukondit
- NU: nespavost, bolest hlavy a biicha, nechutenstvi, ibytek na vaze
- po Sesti mesicich se vyhodnocuje tcinek, nebot’ v této v€kové skupiné mohou
pfiznaky vymizet
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Metylfenidat je kontraindikovan u déti s kardiovaskularnim onemocnénim (s

poruchami rytmu, kardiomyopatii) a s vyskytem nahlych umrti v rodinné anamnéze
= atomoxetin (Strattera) = ptisobi na noradrenergni systém; inhibuje
presynaticky noradrenalinovy transportér
o tricyklické antidepresiva: inhibitory zpétného vychytavani serotoninu
- podavaji se zejména pii komorbidni uzkostné poruse, depresi nebo obsedantn¢-
kompulzivni poruse
o bupropion — monocyklické antidepresivum
e atypické neuroleptikum — risperidon = pacientd s poruchami chovani se osvédcilo
- pouziva se nejcastéji jako pridatna 1écba k metylfenidatu

Vvvojova dyspraxie (..clumsy child syndrome*)

oznacuje poruchu provadéni naucenych komplexnich pohybovych ¢innosti

jde o vyvojovy problém = dité nema k dispozici mechanismy nutné pro spravny vyvoj
praxe

oznacuje se jako ,,skryty handicap®.

dit¢ s dyspraxii nevykazuje takovou zru¢nost, jakou bychom od né&j v jeho véku ocekavali
Castéj$i vyskyt se udava u chlapcii nez dévcat

rizikové skupiny: pfedCasné narozené déti a déti s extrémné nizkou porodni hmotnosti

Diagnosticka Kritéria:

problémy s kontrolou pohybu se ¢asto kombinuji s jinymi ne-motorickymi poruchami:
e porucha pozornosti

hyperaktivita (ADHD)

autismus

specifické poruchy uceni (zejména dyslexie)

specifické poruchy feci

Projevy:

neobratnost postihuje béZzné denni ¢innosti, praci ve Skole, hru i sport
problémy mohou byt v fad¢ oblasti (napt. v motorice, sebeobsluze, volnocasovych
aktivitach)
dité selhava v dosahovani vyvojovych motorickych ,,milnika*
nacvik novych pohybovych dovednosti ditéti trvd neumérné dlouho
obecné 1ze motoricky projev téchto déti charakterizovat jako konzistentné pomalejsi,
mén¢ precizni a vice proménlivy v porovnani s jejich vrstevniky = ,,patologicka
nesikovnost*
maji problémy zejména ve tfech oblastech motoriky:

a) je chaba posturalni kontrola;

b) jsou potize v motorickém uc€eni (u€eni se novym dovednostem, pldnovani
pohybu, automatizace);

c¢) chaba senzo-motoricka koordinace (timing, predvidani).
motoricky vyvoj ditéte v prvnim roce zivota byva obvykle v normé
poruSena muze byt i jemnd motorika (vkladani pfedmét do otvorti, prace se stavebnici,
navlékani koralkl, pouzivani nastroji)
Casto spojend i s problémy v oblasti feci

problémy ditéte se zvyrazni s nastupem do Skoly
neobratnost a poruchy pohybové koordinace maji na déti s DCD také psychologicky dopad
Casté jsou u nich pocity ménécennosti, nepochopeni, izkosti
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Castéji jsou tyto déti samotarské a socialné izolované
potize mohou s vékem sice zmirnit, obvykle ale ptetrvavaji do adolescence a dospélosti

Etiologie:
- neni dosud zndma
- pfi¢inou vyvojové dyspraxie by mohlo byt ¢asné poskozeni mozku v oblastech, které
byvaji postizené pti apraxii (levy frontalni a parietalni kortex)
- klasifikace DCD rozeznava 3 typy dyspraxie:
e ideativni = S abnormalnim senzorickym zpracovanim, kdy je poruSena predstava
pohybového stereotypu, je problém pohyb naplanovat
e motorickou (exekutivni) = problém ¢innost provést
e ideomotoricka = nejcastéjsi Smisena

Diagnostika:

- je nutné nejdiive zvazovat a vyloucit jiné priciny pohybovych obtizi ditéte

- pétra se po ptiznacich poruch mozecku, nervosvalovych onemocnéni, poruch centralniho
nervoveého systému, pojivovych tkani

- rodice, ucitelé a dalsi peCovatelé mohou zaznamenat opozdéni v dosahovani motorickych
,,milnik“ a v nabyvani dovednosti, které ostatni déti stejného veku zvladaji bez namahy

- nejpouzivanéj$im testem pro identifikaci motorickych poruch u déti je v posledni dobé
Movement Assessment Battery for Children - MABC

- od roku 2014 je navic dostupny pieklad do Cestiny

- zahrnuje celkem 8 testli = hodnoti jemnou motoriku, hrubou motoriku, koordinaci oko —
ruka, statickou a dynamickou rovnovahu; podle dosazeného skore se ur¢i pritomnost ¢i
nepiitomnost poruchy motorické koordinace

MoZnosti terapie a péce:

- ¢im dfive se zacne s ditétem pracovat, tim vEtsi je na déje na uspéch

- prvoradym tkolem by mélo byt naucit dité€ Zit v béZnych Zivotnich podminkach; zajistit
mu takové prostiedi, které mu umoziiuje maximalné vyuzit dosazenych dovednosti a
schopnosti a zarovein mu dava moznost rozvijet nové dovednosti a strategie

- vhodna4 je spoluprace multidisciplinarniho tymu zahrnujiciho kromé¢ 1€kare také
fyzioterapeuta, ergoterapeuta, logopeda, psychologa, neméné diilezita je spoluprace
rodiny a Skoly

- idealn¢ by terapie méla vypadat jako hra = doporucuje se zaclenit pohybové aktivity jako
soucast denniho Zivota (Skolni télesnd vychova, joga pro déti, turistika, plavani apod.)

- terapie by méla mit potiebné vlastnosti:
e nevykonova (cilem neni vykon, ale proces sebepoznéni)
e nehodnotici
e nesoutéziva
e nedirektivni

- nevhodné jsou sporty kladouci vysoké naroky na koordinaci pohybii a pozornost

- usnadnit ditéti ty ¢innosti béZného Zivota, které jsou pro n¢j obzvlasteé obtizné a mohou ho
stresovat (pouziti suchych zipti misto tkanicek, volnéjsi obleceni, které se snaze obléka 1
svléka, zadavani kratSich tkoll)

Vyvojové poruchy reci
Verbalni dyspraxie
- specificka vyvojova odchylka s naruSenym tvoienim celych slov
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vazne planovani, programovani a realizace slov

Vyvojova dysfazie

druhé nejcastéjsi fecova vyvojova porucha u déti

priciny: organické poskozeni mozku béhem prenatalniho, perinatalniho nebo

postnatalniho obdobi do 1. roku véku ditéte

Tti- ¢i Ctyf-leté dité se vyjadiuje nesrozumitelné a jeho slovni zasoba tvoii cca do 30 slov,

verbalni komunikaci nahrazuje nadmérnou neverbalni, dorozumiva se ukazovanim a gesty

délime:

e dysfazie expresivniho typu = vazne srozumitelnost feci, doty¢né dité ma tendenci
zkracovat slova vynechavanim slabik nebo hlasek, rozuméni feci neni naruseno

o dysfazie receptivniho (percepéniho) typu = je vyrazné naruseno rozuméni, ¢asto i u
zékladnich pokynti, verbalni projev je srozumitelny

e oba typy soucasné = nejcastéji se vyskytuji, pticemz jeden prevazuje

171 roky jsou idedlnim vékem k zahdjent odborné péce u klinického logopeda

na pocatku je nutné vyloucit sluchovou poruchu nebo jinou organickou pfic¢inu

opozdéného vyvoje feci

terapie: je dlouhodoba, individualni a cilena

déti maji odklad Skolni dochézky

Castéji se u nich vyskytuji specifické poruchy uceni

Vyvojova dysartrie

zahrnuje poruchy vzniklé na pocatku vyvoje organismu na zakladé vrozené 1éze CNS

nejcastéji v ramcei syndromu DMO

dalsi pfiCiny: Grazy hlavy a mozku, mozkové nadory, degenerativni onemocnéni CNS,

infekéni onemocnéni mozku

typy vyvojové dysartrie:

e spasticky typ — vznika pfi poruse centralniho motorického neuronu a je soucasti
spastické formy DMO

e atetoidni, hyperkineticky, hypokineticky typ — pfi¢inou je porucha striata a dalSich
jader podkorovych oblasti, provazejici dyskinetické formy DMO

- artikulace je nedokonald pro atetoidni pohyby jazyka

e atakticky typ provazi posSkozeni mozecku a jeho drah

- mluva je sakadovana, zdiraziujici jednotlivé slabiky, zjevna je adiadochokinéza,

zarazky v feCovém projevu
e smiSeny typ — zahrnuje kombinace vySe uvedenych typt vyvojové dysartrie.
pro uspésnou terapii a maximalni mozny rozvoj komunikacnich schopnosti ditéte je
dualezita v€asna a kvalitni diagnostika, mezioborova spoluprace

Dyslexie

nejznaméjsi a nejvice sledovana ze skupiny tzv. specifickych vyvojovych poruch uceni

Etiologie:

e teorie balan¢niho modelu dyslexie zalozeného na tzv. L- a P- typech dyslexie
o L- (levohemisférovy) typ = klient ¢te pomérné rychle, ale nepfesn¢, ¢ast textu
domysli ¢i preskakuje
o P- (pravohemisférovy) typ = vazne na rozpoznavani jednotlivych pismen, ¢teni
je pomalé a obtizn€ se posunuje na Uroven syntézy pismen do slabik a slov
o smiSeny M typ = s velmi pomalym a nepiesnym ¢teni
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- dalsi etiologické souvislosti Ize najit s ADHD (poruchy pozornosti s hyperaktivitou), s DCD
(vyvojovou poruchou koordinace — dyspraxii) a poruchami autistického spektra

Ziskané formy poruch lexie:
e periferni

o alexii s neglectem (opomijenim, popiranim) = v mnoha pfipadech se vztahuje
jen izolovan¢ k popirani poloviny slova

o alexie heminaoptickad (paralexie) = identicka symptomatologie

o alexie s poruchou pozornosti — vznikaji kontaminace ¢i transpozice
pismen/slov ve slovnich spojenich (napt. no¢ni sluzba — nozba sluzni; krasna
kytka — kraska kytna), izolovana slova ¢te klient 1épe nez slovni spojeni

- byva komplikovana mirnou dysnomii, celkov¢ je Cteni velice namahavé, pomalé
e centralni

o povrchové alexii — Klienti odhaduji vyznam piecteného textu prostfednictvim
hlasité artikulace jednotlivych slov (sit-sut’; chouba-houba)

o alexie fonologicka — kdy klient uptednostituje tzv. globalni ¢teni a neni
schopen ¢ist neznama ¢i uméla pseudoslova. Konkrétni slova Cte 1€pe nez
abstraktni, obtizn€ ¢te pfedlozky, spojky a koncovky

o hluboka alexie (deep alexia) = byva spojena s Brocovou afézii vznikajici v
disledku levostranné kortikalni 1éze s pravostrannou hemiparézou. Projevuje
se naruSenim hlasitého sémantického ¢teni slov ve formé jejich substituce
slovy nadfazenymi, podiazenymi, asociovanymi apod. (kocka-zvite; les-
stromy; asi-proto

Hyperlexie

- charakterizovana deficitem ¢teni s porozuménim
- primérné ¢i nadprimérné schopnosti identifikovat slova jak izolovana, tak jejich sekvence
- jedna se o schopnost naucit se mechanicky ¢ist pii signifikantn€ opozdénych jazykovych
dovednostech
- miuZe byt soucasti syndromu (Tourettova, Aspergerova, Rettova ¢i druhych poruch
autistického spektra)
- dvé& subformy hyperlexie maji vztah k projeviim autistického chovani
e jazykova hyperlekticka porucha = projevuje se expresivni poruchou jazykovych
dovednosti s opozdénim jeho vyvoje a vyraznou echolalii a/¢i perseveraci. U klientl
se projevuji autistické rysy, nutny je u nich delsi ¢as pro zpracovani ¢teného textu a
logopedicka péce
e vizuospacialni hyperlekticka porucha = ptipomina rysy Aspergerova syndromu.
(obsahujicimi netypické pismo, grafy, schémata), pracovnimi listy €1 pii soucasné
nutnosti pfepisu textu z tisténé ¢i psané piedlohy z tabule ¢i ucebnice, porozuméni
¢tenym slovliim neni pfili§ naruseno

Autismus
- tato skupina poruch se nyni souhrnné oznacuje jako porucha autistického spektra
- détsky autismus je zavazna vyvojova porucha
- klinické projevy maji téi hlavni okruhy kvalitativnich poruch:
e deficity v socidlni interakci
e nedostatky ve verbalni a neverbalni komunikaci
e omezené, opakujici se schéma se stereotypnimi vzorci chovani, z4jmi a aktivit
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- hluboce ovliviiuje veskeré ¢innosti kazdodenniho zivota = obtiZe s komunikaci a s
adaptaci na novou situaci; mirné¢ zmény v obvyklych ¢innostech vedou k extrémni zatézi a
ke zméné chovani

- prevalence détského autismu je 0,4 az 1,7 na 1000

- pomér postizenych chlapct k divkdm se obvykle udava 3 az5 : 1

Etiologie:

- stale neznama

-z hlediska etiopatogeneze rozliSujeme:
a) "idiopaticky (primarni) autismus” — jeho etiologie a ¢asto ani patogeneze zatim

nejsou znamy;
b) ,,autismus symptomaticky (sekundarni)" — Casto, ale ne pravideln¢, spojeny s
mentélni retardaci

- napt. autismus pii komplexu tuberosni sklerézy (TSC), u Angelmanova syndromu a
syndromu Prader-Willi, u syndromu fragilniho chromozomu X (FRAXA), Downova
syndromu, u vrozenych vyvojovych vad mozku ¢i po prodélané kongenitalni rubeole

- charakteristicky atypicky vyvoj mozku: akceleruje jeho rist, obvod hlavy je vétsi, vyssi
hmotnost mozku, MR zobrazeni zji$t'uje narlst objemu

Komorbodity:
¢ mentalni retardace — nej¢astéjSim soucasnym projevem s détskym autismem byva v

75 %

epilepsii trpi 30 % autistickych déti

postiZeni sluchu (az v 25 %)

gastrointestinalni obtiZe

poruchy spanku — abnormity spankového cyklu, extrémné dlouhou spankovou latenci

a zkracenym spankem

Klinicky nalez:
e kvalitativné naruSena schopnost socialni interakce
o od utlého détstvi chybi empatie a zajem o emoc¢ni kontakt s lidmi
o chybi o¢ni kontakt a odpovéd’ ditéte na emocni vyzvy okoli
o omezena socialni integrace, emoc¢ni integrace i komunika¢ni chovani
¢ naruSena komunikace = dit¢ globalné selhava ve vSech komunika¢nich modalitach
o vyvoj feci ditéte je opozdény (u Casti se mluvena fe¢ nerozvine vibec)
o mimika 1 gesta byvaji chuda
o nejsou schopny fizené imitace
e stereotypni chovani
o restrikce zajmu a aktivit ditéte
o Ipi na neménném upotadani rezimu dne
o na jakoukoliv zménu dité reaguje izkosti, neklidem, odporem
e pohybové ritualy — chozeni po Spickach, toceni se do kolecka, tfepani prsty
e vystupiiovany neklid — kdyz se dité ptestava orientovat; miize vést az
k sebeposkozovani
e pica syndrom — patologické pojidani nepozivatelnych latek (hliny, prachu,
exkrementu)

Klasifikace:

Détsky autismus (klasicky autismus)
- projevi se pred tfetim rokem Zivota
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- mentalni postiZeni rizného stupné je az u 70 % déti
- chovani a projevy jsou kvantitativné stejné vyrazné ve vsech tiech zakladnich okruzich
- dit€ je extrémné uzavieno do sebe

Aspergeruyv syndrom
- ma mnohé ptiznaky obdobné s détskym autismem
- vyrazna pievaha postizenych chlapcti s pomérem 8 : 1.
Priznaky:
* ]Q je normalni a v n¢kterych slozkéch az nadnormélni
= (asto je vynikajici mechanicka pamét’
= fec je normalni, nékdy dokonce nadmérna
= dé&ti jsou pfedcasné vyspélé, konvencni, pedantické
= v oblibé maji povrchni konverzaci a mentorovani
= vyskytuji se poruchy vyslovnosti, zvlaStnosti dikce a zvIastni intonace feci
» rutinni chovani a ritudly jsou celkové na vyssi irovni a I€pe propracované
* neobratnost jemné i hrubé motoriky
= zvlastni az neobvyklé zajmy a specifické dovednosti realizované ¢asto az s fanatickym
zaujetim

Atyplcky autismus
byva diagnostikovan az po tietim roce zivota

- zatazujeme do ni déti bez t€zkého a hlubokého mentalniho postizeni (IQ nad 35, avsak
majici behavioralni problémy)

- problémy v behavioralni tridd¢ vSak musi byt v jednoznaéné disproporci k celkové Grovni
intelektu

Autismus s regresem

- asi u22-35 % déti s autismem lze v pribehu jejich raného détstvi zjistit regres nebo
stagnaci fe¢i, komunikace a hry po jejich ptivodné zdanlivé normalnim vyvoji

- regres je Casny, pied tfetim rokem véku, obvykle mezi 18. a 24. mésicem

- pak nasleduje urcité zlepSeni, nikoliv vSak kompletni uprava

- v diagnostice vzdy vylucujeme Rettitv syndrom

- velmi cCasto rodice této podskupiny autistickych déti kladou dotaz, zda regres nezptsobila
vakcinace nebo zahdjeni dochazky do matefské skolky. Odpovéd’ zni ,,nikoliv*, nebot’ jde
pouze o ¢asovou koincidenci!

Diagnostika:

- rozhodujici pro stanoveni diagndzy je zjiSténi nedostatk ve tfech zékladnich okruzich, v
tzv. behavioralné kognitivni triadé podle Wingové

Tt1 zékladni okruhy problému:
1. omezeni reciprocnich socidlnich interakei
2. omezeni recipro¢ni komunikace verbalni a neverbalni
3. omezeni imaginace (fantazie) s chudym a stereotypnim repertoiarem chovani a

zajmi.

- alespon v jedné oblasti musi byt zietelny nastup psychopatologie pied dovrSenim ttetiho
roku Zivota ditéte

Vzhledem Kk vyvoji a zrani mozku se v§ak u détského autismu doporucuje odlozit
definitivni stanoveni diagnozy na vék kolem 3 let. (u atypického autismu to mtze byt i
o néco pozdeji a u Aspergerova syndromu je to mozné zhruba az v 6 letech)
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nastup priznaki autismu je nejcasteji pozvolny a plizivy v prubéhu prvniho roku zivota
zhruba 30-39 % ptipadl se ozfejmi tzv. autistickym regresem feci a chovani, tedy
pomérné nahle

autisti¢ti kojenci se Casto vyhybaji o¢nimu kontaktu a nejevi zajem o lidské hlasy a tvare,
mén¢ Casto reaguji na osloveni jménem

opozdény vyvoj feci byva velmi Casto prvnim signalem pro znepokojeni rodicu i
odbornikt mezi prvnim a tfetim rokem zivota ditéte = typicka je okamzita nebo
opozdéna echolalie

opakujici se pohyby jsou u autistl ¢asté a pro okoli ndpadné = kratké tfepavé ¢i kroutiveé
pohyby rukou a prstd, tfepani spojené s manipulaci s pfedméty, nastavovani rukou do
zvlastnich pozic, kyvani trupem, poskakovani, toceni se kolem vlastni osy a dalsi

Nastroje screeningu, vySetireni a diagnostiky:

diagnostice v Ceské republice se vénuji specializovana zdravotnicka i nezdravotnicka

pracovisté (liizkova i ambulantni)

v soucasné dobé¢ se uplatiiuji dva modely ¢asné detekce PAS:

e systematicky celopopulacni screening, kdy se pro autismus specificky screeningovy
nastroj pouzije celoplo$né v ur¢itém véku ditéte (napt. 14, 18 ¢i 24 mésicll) v ramci
pravidelné pediatrické prohlidky

e aplikace dvoufazového screeningu, kdy se pro autismus specificky screeningovy
nastroj pouZzije pouze u déti, které v ramci bézné prohlidky vykazuji ur€ité vyvojové
abnormity

dotazniky mohou vyuzivat i prakticti détsti 1ékati; slouzi pouze k zakladni orientaci, zda

by dité mohlo byt autistické — k definitivnimu stanoveni diagnozy je nutné dité poslat k

psychologovi, psychiatrovi nebo détskému neurologovi

v klinické praxi se u déti od 2 let véku vyuziva §kala CARS (Childhood Autism Rating
Scale)

= nejpouzivanéjsi v bézné praxi psychologii

= poskytuje orienta¢ni informaci o zdvaznosti zji$téné poruchy

= stanovuje se vyvojova uroven ditéte, jeho mentalni a dalsi dil¢i schopnosti

Diferencialni diagnostika:

nutné rozpoznat jiné psychiatrické jednotky jako napft. schizofrenii s Casnym pocatkem,
specifické poruchy teci a jazyka, poruchy uceni na zaklad¢€ poruchy feci, mentélni
retardaci, elektivni mutismus, obcesivné-kompulsivni poruchu

détsky neurolog cilené patra po Skale neurogenetickych syndromu, jako je Angelmantv,
Rettiv, Downilv, fragilniho X chromozomu, komplexu tuber6zni sklerozy, a po fadé¢
dédi¢nych poruch metabolismu

velmi ¢asté jsou poruchy zraku nebo sluchu = vzdy doplitujeme vysSetteni ORL,
foniatrické a logopedické vySetfeni se zhodnocenim sluchu a feci, elektrofyziologicka
vySetieni, nejlépe véetné video EEG a spankového zdznamu, MR zobrazeni mozku,
screening na dédi¢né vady metabolizmu a genetiku

Rettav syndrom:

geneticky heterogenni syndrom s incidenci 1 : 10 000

znamy pouze u divek

charakteristicky obdobim normalniho ¢i téméf normalniho vyvoje do 7-24 mésicii, pak se
objevuje regres a dochdzi ke ztrat€¢ manudlnich a verbalnich dovednosti

Ptiznaky:
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e je zpomalen rust hlavy, objevuji se stereotypni pohyby rukama typicky pfipominajici
,myti“ a divka neni schopna ruce ucéeln€ pouzivat

ochuzuji se socialni z4jmy a schopnosti

problém se zvykanim potravy

vyviji ataxie trupu a skoliéza ¢i kyfoskolidza

Casto byva ptidruzena epilepsie

Terapeutické moZnosti:
- hlavnimi metodami u¢inného zmirnéni symptomu jsou nadale:
e Casné vychovné intervence
e specidlné-pedagogické vedeni autistickych déti
e Dbehavioralni a edukacni terapie
e programy, které uci rodice, jak s témito problematickymi détmi spravné jednat
Farmakoterapie
- symptomaticka [éCba a zistava pouze 1é¢bou dopliikovou
neuroleptika
e ncktera antidepresiva
psychostimulancia
agonisty alfa 2-adrenergnich receptort (clonidin)
- péce o déti s détskym autismem je komplexni — vyzaduje spolupraci fady specialist —
pediatra, specialniho pedagoda, psychologa, pedopsychiatra, neurologa, foniatra, logopeda

Détska mozkova obrna
- Viz otazka ¢&. 81
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80. Neurokutanni onemocnéni

skupina chorob, které postihuji ptedev§im kiizi a nervovy systém
mayji ¢asto velmi variabilni klinicky projev s moznosti ¢astéjsiho vyskytu nadort kiize,
nervového systému a ostatnich organt
patfi sem:

¢ neurofibromatosy (NF)

e tubero6zni sklerosy (TSC)

e syndrom Sturge-Weber (SWS)

e nemoc von Hippel-Lindau, ataxia-telangiectasia (AT)

e hypomelanosis Ito (HI)
- maji pfevazné autozomaln¢ dominantni charakter dédi¢nosti
- rozdélujeme na:

1. skupinu ¢astych: neurofibromatosis von Recklinghausen typ 1, typ 2, tuber6zni
sklerdza typ, Sturge-Weber syndrom a nemoc von Hippel-Lindau

2. na skupinu vzicnych a raritnich onemocnéni

Neurofibromatosis (nemoc von Recklinghausenova)

- rozdéleni:
e typl-NF1
o typ2-NF2

- obé jednotky maji odlisny dalsi klinicky obraz a rozdilny vék manifestace + rozdilny
geneticky podklad

- typ 1 na17. chromozomu a genu pro typ 2 na chromosomu 22

Neurofibromatosis von Recklinghausen typ 1
NF1 charakterizuji:
- mnohocetné nadory centralniho 1 periferniho nervového systému
- zvyraznéna kozni pigmentace
- 1éze cév a vnitinich organi
- sklon k maligni transformaci
- autosomalné dominantni dédicnost, s prakticky uplnou penetranci do dosp€lého véku
- nejbézn€j$i monogenni onemocnéni postihujici nervovy systém
- 93 % novych mutaci je na paternalnich (otcovskych) chromozomech
- prvni pfiznaky se vétSinou manifestuji v asném veéku
- produktem genu NF1 je cytoplazmaticky protein neurofibromin
- NF1 gen ma funkci negativniho ristového regulétoru a tumor-suppressor genu

- vV.mozku se naléza také ve spojeni s cytoplasmatickymi mikrotubuly = zapojeni do
pochodli v CNS

- dochézi k urychleni ristu a proliferaci
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Patologie:
- dochazi k zménam Schwannovych bun¢k, fibroblastu (neurofibrom), glii (gliom),
osteoblastu (kostni zmény), intimy cévni stény (fibromuskuldrni dysplazie)

- neurofibrom = nej¢astéjsim typem nadoru u NF1

- neurofibromy postihuji pouze periferni nervovy systém a mohou byt lokalizované kdekoli
V jeho prabéhu

- bézné maji benigni povahu, mize u nich dojit k maligni pteméné, napt. u plexiformniho
neurofibromu (celozivotni riziko maligni transformace na neurofibrosarkom)!
- gliom = nejcastéjsim nadorem centralniho nervového systému

- nizkého gradu: lokalizovany ptedevsim v pritbéhu zrakové drahy (postizeny jsou
piedevsim optické nervy a chiasma)
- vysokého gradu (do 1.5 %)

Stanoveni diagnozy NF1:

- stale vyrazné¢ zavisla na hodnoceni klinického obrazu a diagnostickych kriterii
- pro stanoveni diagnézy NF1 je nutnd pfitomnost 2 nebo vice z nésledujicich ptiznaki:
1) skvrny barvy bilé kavy na kuzi (skvrny café au lait) v poctu 6 a vice — do puberty o
praméru rovném nebo vet§im nez 5 mm; po puberté o priméru rovném nebo vetSim
nez 15 mm
2) dva a vice neurofibromii nebo jeden ¢i vice plexiformnich neurofibrom
3) mnohocetny axilarni nebo inguinalni freckling — pihy
4) typické kostni léze (dysplazie kiidla kosti sfenoidalni nebo ztenéeni kortikalni ¢asti
dlouhych kosti).
5) gliom optického nervu
6) 2 nebo vice Lischovy noduly (hamartomy duhovky) oboustranné
- nalez hypersignalniho loZiska na MRI mozku/michy v T2 vaZenych obrazech
- variabilita klinického obrazu:

» V novorozeneckém véku — skvrny café au lait, vzacné také plexiformni neurofibromy
Vv pfedSkolnim a ¢asném Skolnim obdobi — freckling manifestuje nejcastéji

do 6, resp. 10 let véku — gliomy optiku

pred pubertou a v jejim prubéhu neurofibromy

YV V VY

Vv dospélosti — vyskyt Lischovych nodulii (hamartomy iris)

- vyznamnou pomoci pro ¢asné stanoveni diagndézy NF1 do 3 let v€ku je rodinny vyskyt
NF1 u pfibuzného 1. stupné

- v soucasnosti se rozviji pifima DNA diagnostika

Klinické projevy:

- progresivng se chovajici onemocnéni
e skvrny café au lait (barvy bilé kavy) = viceCetné svétle hnédé okrsky ktize, nejcastéji
lokalizované na trupu (ale také na koncetinach, na obliceji); hladké, jasn€ ohrani¢ené
a s pravidelnou pigmentaci

- vznikaji nahromadénim pigmentovanych melanoblastli na basalni vrstvé epidermis
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objevuji se jiz u novorozencu a jejich pocet ptibyva do obdobi

e freckling= mén¢ Casté; rizny pocet drobnych okrouhlych makul se zvyraznénou
pigmentaci a podobného charakteru jako u pfedchozich

nachazeji se v podpazi a v tiislech a objevuji se mezi 3. a 5. rokem veku

e hyperpigmentace = lokalizovéana na krku, kolem st

e neurofibrom = muze se objevit kdekoliv v pribéhu periferniho nervu; benigni nador
vychézejici z nadmérné rostoucich Schwannovych bun¢k

manifestuji v dob¢ pied zaCatkem puberty ¢i béhem ni — ojedinéle nebo ve skupinach
Vv priibéhu perifernich nervi

obvykle se po cely zivot pomalu zvétSuji

nejsou tedy pro NF1 specifické, ale v poctu vétsim nez 2 predstavuji jedno

zZ diagnostickych kriterii
n¢kdy na povrchu hyperpigmentace a/nebo hypertrichosu a mohou byt pomérné rozséhlé
e schwannomy, juvenilni xantogranulomy, lipomy

e hamartomy duhovky = mnohoc¢etné noduly na duhovce

oftalmolog je detekuje na duhovce pri vysetieni s pomoci stérbinové lampy
nezplsobuji poruchu zraku, jsou ale velmi uziteénym diagnostickym kritériem

e anomalie skeletu = kongenitalni dysplasii dlouhych kosti nalézt v tibii; skolidzy;

zhorSeni kvality kostni struktury (patologické fraktury)
e bolest hlavy = bez pfitomnosti strukturalni 1éze

e systémova arterialni hypertense = nejcastéjsi cévni anomalie u NF1 na podkladé
fibromuskularni dysplasie

e lozZiska zvySeného signalu v T2 vaZenych obrazech

Neurologické projevy NF1:

- pét hlavnich kategorii

e kognitivni poruchy = mentalni retardace; poruchy vyvoje feci, poruchy uceni a
chovani

e nadory intrakranialni = gliom, ependymom, meningiom

(neurofibrom se v CNS nevyskytuje a benigni schwannom mozkovych nervii je ptevazné
u NF2)

¢ nadory perifernich nervii = mohou postihnout kazdy z vétSich nervii; mohou také
vychazet z oblasti autonomniho nervstva inervujiciho rizné vnitini organy

¢ intraspinalni nadory = manifestuji se pomaleji nez naddory nitrolebni

e cévni mozkové prihody

Neurofibromatosis von Recklinghausen typ 2

geneticky a klinicky 1i8i od NF1

rozvoj mnohocetnych benignich nadort pfevazné centrélniho nervového systému =
typicky je oboustranny vestibularni schwannom

AD dédi¢nost

pi1 NF2 témét chybi ve vSech schwannomech a v mnoha meningeomech ¢i
ependymomech

Stanoveni diagnosy NF2:
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zaloZena na klinickém zakladée

Ke stanoveni diagnosy NF2 je tieba splnit jedno z nasledujicich kritérii:

1) oboustranny vestibularni schwannom diagnostikovany pomoci MR zobrazenim mozku
s podanim kontrastni latky
2) piibuzny 1. stupné (rodi¢, sourozenec nebo potomek) s potvrzenou diagnosou NF2

a) pomoci CT nebo MRI mozku diagnostikovany jednostranny tumor VIII. hlavového
nervu

b) plexiformni neurofibrom

¢) neurofibrom a/ nebo schwannom (dva nebo vice)

d) gliomy

e) juvenilni zadni subkapsularni katarakta (oboustranng¢)

f) meningeom

Klinicka manifestace:

NF?2 je progresivni onemocnéni (mortalita v praiméru do 15 let od stanoveni diagndzy)
vek pii zacatku NF2 a jeji klinické projevy jsou u ¢lent rodiny podobné (rozdil od NF1)
e oboustranny vestibularni schwannom (u vice nez 95 % pacientil)
prvnim ptiznakem byva tinitus, porucha sluchu nebo ataky vertiga

— zacinaji byt symptomatické prevazné v puberté nebo v obdobi po ni
projevuji se expansivnim procesem v mostomozeckovém koutu nebo rozsitenim ganglion
Gasseri

e skvrny café au lait — pocet jen vzacné vyssi nez Sest

e Chybi freckling

e intradermalnii jinde lokalizované neurofibromy

¢ na duhovce nejsou pritomny Lischovy noduly

e Kkatarakta ¢ocky v détském véku

e retinalni hamartomy byvaji

e Kkrece

e nadory perifernich nerva (schwannomy, neurofibromy)

Lécba NF2:

symptomaticka
feSeni vestibularnich schwannomi je ptfedevsim chirurgické

implantace ABI — auditory brainstem implant = slouzi k zachovani sluchového kontaktu;
zavadi se po mikrochirurgické extirpaci schwannomu

ostatni nddory jsou feSeny neurochirurgem nebo chirurgem dle lokalizace a klinické
potieby

Tuberozni skleroza

velmi variabilni multisystémové onemocnéni
projevuje se:
e mentalni retardaci

e epilepsii
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e koznimi lézemi

e postizenim riznych organii

ma AD dédi¢nost

produktem genu pro TSC1 je hamartin + TSC2 tuberin (dlohou komplexu je regulovat
bunécny rtst a proliferaci)

Patologie:

abnormality mohou byt v riiznych systémech — v mozku, na oku, ktizi, ledvinach, srdci a

plicich.

e Kkortiko-subkortikalni tubery = nejvice charakteristické; viceCetna tuha loziska
glioticky zménéné tkadné€ rizné velikosti, lokalizovany v zévitech kterékoliv ¢asti
mozkovych hemisfér (nejcastéji ve frontalnich lalocich)

¢ subependymalni noduly (SEN) = mnohocetné malé uzliky nadorového charakteru,
které se nalézaji ve sténé postrannich komor az do oblasti foramen Monroi; bézny
nalez kalcifikaci

e subependymalni obrovskobunééné astrocytomy = vznikaji ze subependymalnich
noduld zejména v prostoru okoli foramen Monroi

e patologické zmény myelinizace = v oblastech gliosy a v okoli kortikalnich tuberi

Diagnostika

stanovena dle nalezu diagnostickych kritérii/ptiznaka

neurologicky obraz ale zahrnuje (mimo diagnosticka kritéria) také epileptické zachvaty,
autismus nebo pervazivni vyvojové poruchy, mentélni retardaci a rizné vyvojové poruchy
uceni a chovani

MRI vysetfeni je nejsnadnéjsi cesta k potvrzeni diagnozy TSC

- kortikalni tubery (u 95 az 100 % pacientii s TSC) = zesileni Sedé hmoty kiry;
hyperintensni v T2 vazenych obrazech

- subependymalni noduly (SEN) = hypointensni na T1 vazenych obrazech

CT vysetfeni zobrazuje rozptylena mnohocetna loziska kalcifikaci o velikosti az do

n¢kolika centimetri

diagnosu lze potvrdit aZ dle zavéru genetickych testi (molekularné geneticka vySetieni
mutaci genu TSC1 a TSC2)

Klinické nalezy:

mohou se zna¢né liSit s ohledem na vé&k pii zacatku projevii onemocnéni, s ohledem na
zavaznost prub¢hu onemocnéni a rychlost jeho progrese

nejcastéj$imi pricinami umrti je u TSC epilepticky status, onemocnéni ledvin, nadory
mozku a plicni lymphangiomyomatosa

hlavni klinické projevy:

e mentalni retardace

o kiece

o Kkozniléze

¢ nadory riznych organt, véetné mozku

o epileptické zachvaty = nejCastéji se vyskytujici obtizi
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e autismus nebo pervasivni vyvojové poruchy

¢ hypomelanotické makuly (depigmentované névy, podobajici se vitiligu), tvoii
loziska ovalného tvaru s nepravidelnymi okraji; pfedevsim na trupu a na koncetinach

e angiofibrom = ¢ervené papuly na nose, bradé¢, tvarich, v licnich oblastech

e fibrézni plaka = ploch¢ fibromy; vétSinou lokalizovana frontalné, ale také v oblasti
oc¢nich vicek, podél hranice vlasti nebo oboc¢i a/nebo ve vlasaté ¢asti hlavy

e Sagrénova kuZe = nestejnomérné silna nerovna ktize, Sedozelené nebo svétle hnédé
barvy. Vyskytuje se nejcastéji v ohrani¢enych oblastech lumbosakraln¢ na zadech a
ma charakter epidermalniho névu.

e intrakranialni nadory — v porovnani s neurofibromatosou mén¢ Casté
¢ renalni postiZeni — dva typy:

o polycystické ledviny

o rendlni cysty ve spojeni s angiomyolipomy
e onemocnéni srdce — postihuje 50 % vsech jedincti s TSC

Lécba a prognéza:

e rapamycin

e analogy rapamycinu (napf. sirolimus, everolimus) — maji proti pavodnimu Iéku méné
nezadoucich ucinki, a dokonce také maji vliv na poruchy chovani a epilepsii

e antiepileptika — vigabatrin

e neurochirurgické terapie s resekci jednotlivych kortikélnich epileptogennich tubert

Sturge-Weberuv syndrom (encefalotriceminalni angiomatosa)

sporadické onemocnéni

Diagnostika:

se stanovuje na zékladé ptfitomnosti nebo absence koZnich, o¢nich nebo neurologickych
obtizi
SWS charakterizuje vaskularni/kapilarni névus barvy portského vina (v misté vystupu 1. a
Casto také 2. vétve trigeminu)
koincidence nélezii cévniho névu v obliceji s epileptickymi zachvaty
MRI mozku
CT vysetfeni — muze lokalizovat intrakranialni kalcifikace rizné velikosti

— ukladaji se charakteristicky v paralelnich liniich (,,railroad tracks* — ,,Zelezni¢ni

koleje) nebo se vini a staceji

— nejvyraznéjsi v okcipitalné a parieto-okcipitalné na strané vyskytu koznich zmén

Glaukom se miize objevit v novorozeneckém véku nebo se rozviji v pribéhu let

Patogenesa a patologie:

disledkem vyvojovych zmén embryonalniho cévniho plexu

nasledkem lokalni poruchy vyvoje cévniho zdsobeni v obdobi 5. az 8. tydne gestace pak
dochazi k postizeni obliceje, oka, leptomening a mozku

model angiomatosy s malym prutokem v oblasti leptomening: angiomatosu provazi chuda
zilni drenaz povrchového kortexu; proto v mozkové tkani vznika alternativni cesta pies
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lokalné rozsitené transmedularni zily; ipsilateralni choroidalni plexus se piepliuje, az k
znamkam méstnani. Tim kortex i okolni bila hmota trpi chronickou hypoxii, nakonec
dystrofické zmény a ztrata tkdn¢ vedou ke vzniku kalcifikaci

- cévni zmény vysvétluji neurologické priznaky a moznost vyvojového postizeni

- opakované trombdzy a poruchy mikrocirkulace v oblasti leptomeningeélni angiomatosy
zpusobuji postupné zhorSovani neurologického nalezu

- zakladni makroskopicky patologicky nalez pfi vySetieni mozku: je leptomeningealni
angiomatosa

Klinicky obraz:

e névus flameus je na kiizi = patrny jiz pii narozeni

e fokalni nebo generalizované epileptické zachvaty = obvykle jsou prvnim
neurologickym ptiznakem

e kiece

e mentalni postizeni (vétsSinou spolu s kiecemi)

e hemiparesy a hemiatrofie = v dusledku chronické hypoxie

e Dolesti hlavy cévni etiologie

e mentalni retardace

e glaukom

Nemoc von Hippel-Lindau

- spole¢ny vyskyt cerebellarniho hemangioblastomu s mis$ni angiomatosou, mnohoc¢etnymi
vrozenymi cystami pankreatu a ledvin a karcinomu ledvin

- AD s netiplnou penetranci

- manifestuje az ve druh¢ a tieti dekadé¢ Zivota

- pfiznaky: ndhlé nitroo¢ni krvaceni nebo syndrom zadni jdmy lebni s pfiznaky syndromu
nitrolebni hypertense nebo s mozeckovymi ptiznaky

- retindlni hemangiomatosu

- neoplasma v mozecku — nejéastéjsi

Terapie:

- interferonem a thalidomidem zamétena proti novotvorbé cév se nyni testuje u
progresivnich hemangioblastomtit CNS

Ataxia-telangiectasia (AT)

- onemocnéni charakterizované pomalu progredujici mozeckovou ataxii, okulomotorickou
apraxii, choreoathetosou, telangiektasiemi na klizi a o¢nich spojivkach, jinymi
malignitami a citlivosti k ionisaénimu zafeni

Patologie a patogeneze:

- zékladni porucha spociva ve vyrazném Vzestupu citlivosti bunék k ionisacnimu zafeni

- dalsi zékladni charakteristikou AT je rozmanitost imunologickych zmén (nizké hodnoty
IgA + tém¢ét konstantné snizend nebo hrani¢ni hodnota IgG2 a IgG4; IgE je snizené nebo
chybi) = humoralniho deficitu (nedostatek protilatek proti riznym bakteriim a virtim)

- ubytek bunék = nejlépe patrny v oblasti kliiry mozecku
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Klinické projevy:

e tumory zadni jamy lebni

e progresivni ataxie u déti mladsich nez 10 let véku (mozeckové ptiznaky jiz
v kojeneckém a ¢asném détském véku)

e telangiektazie — na bulbarni spojivce, ocnim vicku, kofeni nosu, tvaii, na uSnim boltci,
krku a v kubitach

e choreoatetosa — muze byt prvnim pfiznakem
e hypotonie, sniZeni reflexti
e mozeckovou atrofii

e Nadorové procesy jsou bézné = nejcastéjSimi nadory, se kterymi se mizeme setkat,
jsou nadory prsu
Pacienti umiraji na bronchopulmondlni infekce nebo na malignity.

Diagnostika:

K potvrzeni diagnosy se pouziva n€kolik laboratornich testii
Klinicky stanovenou diagnosu lze potvrdit testem radiosensitivity a nalezem mutace

Incontinentia pigmenti

je X-vazané onemocnéni (XD) s letalnim pribéhem u muzt

charakterizuje je volny pfestup melaninu z melanocytt v basalni vrstvé epidermis do
povrchové dermis

kozni 1éze maji v novorozeneckém obdobi podobu papulosnich a bulosnich zmén a
erytému

pozdé&ji jsou kryty tvrdou krustou se zbytkovou pigmentaci

kozni 1éze vedou podél prubéhu dermatomui

neurologické ptiznaky jsou: epileptické zachvaty kompenzovatelné 1écbou, spasticita pii
hemiparese nebo diparese, mikrocefalii a mentéalni retardaci

144



81. Détska mozkova obrna

Definice:

- skupina onemocnéni postihujici vyvoj hybnosti a drzeni téla a jsou tak pfi¢inou omezeni
pohybovych schopnosti

- pfi¢inou je neprogresivni poskozeni vyvijejiciho se mozku plodu nebo ditéte

- porucha hybnosti je Casto doprovdzena poruchami v oblasti senzorického vnimani,
kognice, komunikace, percepce, chovani a ptipadné i epileptickym onemocnénim

- pro stanoveni diagnozy DMO je vzdy zasadni pfitomnost hybné poruchy (OBRNA)

- pti¢ina je vzdy v poskozeni funkci mozkovych struktur (MOZKOVA)

-k poskozeni musi dojit v obdobi rané¢ho vyvoje — uvadi se novorozenecke obdobi, vek 3-
12 mésicu. (DETSKA)

- priciny poskozeni CNS mohou byt u DMO rtizné, ale vzdy neprogresivni

Epidemiologie: udavana incidence DMO se pohybuje mezi 1-3 na 1000 zivé narozenych déti,
kolisani je dano mimo jiné i riznosti pouzivanych definic a klasifika¢nich schémat

Etiologie a patogeneze: hybnou poruchu pii détské mozkové obrné zptsobuje postizeni
supraspinalnich hybnych center, kortikospinalnich traktl, segmentalnich spinalnich
okruhti a muskuloskeletarniho systému

- Mize vzniknout béhem jednoho ze ¢tyt nasledujicich obdobi:

-V tehotenstvi (prenatalni etiologie) — intrauterinni infekce, 1éky nebo placentarni
dysfunkce

- Pfi porodu (perinatalni etiologie) — hlavné u vicecetnych téhotenstvi, hypoxie,
hemoragie, hypoglykémie, meningitida

-V prvnich mésicich zivota ditéte (postnatalni etiologie)
trauma, encefalopatie, encefalitida

- velmi nizk4 porodni hmotnost

Diagnostika:

- zji$téni anamnestickych udaji a klinickém vySetieni pacienta + specializované
vySetfovaci metody

- zakladni vySetfeni: UZ, CT, nejlépe MRI mozku; rizné extenzivni diferencialné
diagnostické patrani — zejména v oblasti metabolického a genetického vySetieni

- 1diagnostika asociovanych problémii: doplnéni objektivniho vySetteni sluchu (OTOAE,
BERA), event. zraku (funk¢ni vySetfeni zraku, VEP), s mentalni retardaci (vyvojova
psychologie), s epilepsii (EEG, videoEEG monitorace), ortopedické komplikace (RTG)

Terapie:

- ve své rozvinuté forme je nevylécitelna — ale neni nelécitelna

- rehabilitacni péce — fyzioterapie = Vojtova metoda (Vojtlv princip, reflexni lokomoce) a
metodika dle manzelit Bobathovych (Bobath koncept)

- aplikace botulotoxinu — botulotoxin zpuisobuje po aplikaci do svalu uvolnéni spasticity

- ovlivnénim nervosvalovych plotének pfechodnou (mésice trvajici) chabou svalovou
obrnu v misté aplikace
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- problémem je spravna indikace, vhodné zvolena davka a misto aplikace

- jde o symptomatickou terapii, pfi které¢ ménime spastickou obrnu v misté aplikace na
obrnu chabou

- peroralni podavani myorelaxancii — Vv této indikaci se vétSinou pouziva baclofen, jeho
efekt je ovSem necileny a u¢inek omezeny — nema vyrazny funkcni efekt, jde opét o
symptomatickou terapii

- Baclofenova pumpa — u zdvaznych stavii spojenych s tézkou spasticitou mozno podavat
baclofen intratekalné

- dorzalni rhizotomie — neurochirurgicka technika, pti které jsou ¢astecn¢ preruseny nekteré
zadni mi$ni kofeny — narusi se tak zakladni reflexni oblouk a dojde ke sniZzeni spasticity
Vv pfislusnych segmentech. Uvadi se spiSe mirny pozitivni efekt u nékterych pacientti se
spastickou diparézou

- prevence a 1é¢ba ortopedickych komplikaci

- zaji$téni adekvatnimi pomutickami (¢ast je mozno zajistit v ramci zdravotniho poji§téni)

- zajisténi adekvatniho vzdélavaciho programu, na kterém se podili ptislusny specialni
pedagog

- zajisténi socialnich potieb pacienta a jeho rodiny (socialni pracovnici, rana péce)

Jednotlivé formy DMO:
Spasticka

e unilateralni (spasticka hemiparéza)

- projevuje se postizenim stejnostrannych koncetin
- horni konéetina vyznamnéji zasazena ve srovnani s koncetinou dolni

- klinicky obraz se rozviji postupné&, v novorozeneckém a ¢asném kojeneckém véku pod
obrazem asymetrie hybnosti

- postupné dochézi ve druhé poloviné roku ke zvyraznéni poruchy

- motoricky vyvoj ditéte a dosazeni milnikl vyvoje (lokomoce, vzptimovani) byvaji
zpozdény

- vétSina déti dosahne relativné dobte pouZzitelné samostatné chlize, Casto jiz v pribéhu 2.
roku Zivota

- hemipareticka chiize, delsi setrvani na zdravé koncetinég, cirkumdukce koncetiny na
postiZené stranég, stejnostranna horni koncetina byva ve flexi a pronaci — v lokti a zapésti

- Casta je asociace s epilepsii (50 % piipada)
- Castou pricinou této formy DMO je porucha vyvoje CNS, prenatalni nebo postnatalni
ischémie ¢i krvaceni v povodi velkych mozkovych cév

e Dbilateralni (spasticka diparéza, spasticka kvadruparéza)

- nejcastéjsi formou DMO
- relativné mirné funkéni disledky — tedy chodici pacienti s normalnim intelektem bez

vV

kontaktem s okolim a plnou zavislosti

- spastickd diparéza = definovana jako oboustranna spastickd porucha s vyznamnéjSim
postizenim dolnich koncetin (vSak patrny alespoil minimalni klinicky nélez i na
koncetinach hornich)
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spasticka kvadruparéza = definovana jako stav s vyraznéj$im nalezem na koncetinach
hornich

k diferenciaci mezi diparézou a kvadruparézou uvadi schopnost volniho iichopu na horni
konceting (u diparézy je mozna)

vvvvvvvvv

muzeme ocekavat)

k pozitivnim prognostickym znamkam smérem k dosazeni pouzitelné bipedalni lokomoce
je dosazeni samostatného lezeni do 2. (event. 3.) roku véku

samostatna chiize byva dosazena v razném véku

charakteristicka je u ¢asti pacienti chtize po $pickach, ptipadné s poklesnutim v kolenou
kognitivni poruchy nebyvaji pfitomny nebo jsou mirné

u tietiny pacientl se miize vyskytnout epilepsie

v vwr

— déti zistavaji svymi schopnostmi a dovednostmi na urovni novorozence nebo malého
kojence

pravidlem byva vyznamnd mentdlni retardace

abnormni drZeni koncetin — pro vSechny bilateralni spastické formy je typické
— na hornich koncetinach je to drzeni ve flexi v lokti, pronaci ptedlokti a flexi
V zapésti, ruka mize byt seviena v pest
- na dolnich koncetinach je to drzeni kycle ve vnitini rotaci a equinovarosni ¢i
planovalgozni drzeni v oblasti hlezna
- charakteristicky je také rozvoj typickych ortopedickych komplikaci a kontraktur —
na dolnich koncetinach byva ¢asta tendence k subluxaci ¢i luxaci ky¢li, rozviji se
kontraktury adduktort ky¢le, hamstringti a zkraceni v oblasti Achillovy §lachy

nejcastéjsi priinou spastickych bilateralnich DMO u

e predCasné narozenych déti = postizeni CNS cystickymi periventrikularnimi
leukomalaciemi a nasledkem vyssich stupniti peri-intrakranialniho krvaceni

e udonoSenych novorozenct = ndsledkem perinatalni asfyxie, prenatalnich infekci
nebo vrozenych vyvojovych vad

Dyskineticka

pomérné vzacné

charakteristické vyrazn€ ménlivym tonem se stfidanim rigidity a hypotonie, ¢asto

Vv zavislosti na emocnim stavu pacienta a dale vyskytem mimovolnich dyskinéz, které
mivaji charakter pohybti choreiformnich nebo atetotickych

neschopnost pacienta zaujmout stabilni polohu, coz vyznamnym zptsobem narusuje jeho
hybné schopnosti, které jsou navic ruSeny mimovolni motorikou

porucha orofacialni motoriky s poruchou pfijmu potravy a tekutin, fe¢ové potize
jen vzacné se rozvijeji kontraktury a dalsi ortopedické komplikace

Priciny:

Mrwe

vzacnou prficinou je jadrovy ikterus

Castéji se vyskytuje jako nasledek té¢zké porodni asfyxie, 1 kdyz pievazné s urcitou piimesi
spasticity
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Ataktické

- rozviji se z pocatecni hypotonie a je spojena s harmonickym opozdénim
psychomotorického vyvoje

- postupné se objevuji zndmky trupové instability, ataxie a poruch rovnovahy

- vyskytuje se spolu s vyznamnou mentalni retardaci

- hybna porucha zde obvykle nebyva kardindlnim problémem, vétSina déti zvladne pomérné
kvalitni bipedalni lokomoci, problémem byva spiSe zavazna mentalni retardace
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82. Sexualni dysfunkce u neurologickych onemocnéni

- sexudlni dysfunkce zahrnuji rizné stavy, kdy se jedinec nemuze podilet na sexudlnim
vztahu tak, jak by si pial

ZAKLADY ANATOMIE A FYZIOLOGIE:
- pohlavni organy jsou inervovany tiemi typy nervovych vldken:
¢ sakralnimi parasympatickymi nervy z miSnich segmenti S2-4, ktera jsou cestou
nn. pelvici do plexus pelvicus a odtud do corpus cavernosus
= oznacovany jako kavernozni nervy
e sympatickymi nervy z miSnich segmenti Th11-12 cestou nn. hypogastrici, aste¢né
i nn. pelvici a nn. pudendi
e somaticka inervace zafina v mi$nich segmentech S2-4 a cestou nn. pudendi a n.
dorsalis penis inervuje glans a kiizi penisu
- erekci zajist'uje jednak sakralni segmentalni draha, ktera je zodpovédna za reflexni erekci
a jednak spinalni a supraspinalni struktury zodpovédné za psychogenni erekci
- regulace erekce penisu je zprosttedkovéna i vzajemnym plsobenim neurotransmitert
- ejakulace je slozity d¢j, ktery zahrnuje jednak sekreci semene zprostiedkovanou
sympatickymi nervy a jednak kontrakce svaltl a ejakulaci, které jsou pod kontrolou
somatické inervace
- parasympatikus odpovida za vaginalni sekreci a zdufeni clitoris a orgasmus je doprovazen
kontrakci cirkumvaginalnich svala

KLASIFIKACE
1. Sexudlni dysfunkce u muzi

Poruchy erekce

- chybg¢jici, nedostatecné nebo nespolehlivé ztopotreni muzského pohlavniho udu, ktery
znemoznuje nebo znesnadiuje uskute¢néni souloZe

- jedna se o nejvice zkoumanou a lécenou SD u muzi

- narUsta Cetnost poruch erekce s vékem (ve v€ku kolem 40 let se uvadi vyskyt stfedni ¢i
téz81 poruchy erekce u 22 % muzi, ve véku 60 let stoupa procento téchto poruch na 40 %
a ve véku 70 let az k 50 %)

Predcasna ejakulace

- jedna se o neschopnost muze prodlouzit souloz na dobu delsi, nez je jedna minuta

- relativni pfedcasna ejakulace nastava tehdy, kdyZ souloz trva kratsi dobu, nez je doba
potiebna k dosazeni uspokojeni muzovy partnerky

- predcasna ¢i relativné piedcasna ejakulace se vyskytuje az u jedné tietiny muza

Retardovana a chybéjici ejakulace
- pfedstavuje situaci, kdy ma muz pfiméfenou erekci, je schopen uskutecnit pohlavni styk,
ale ejakulace se opozd'uje nebo se nedostavi viibec

Poruchy muzské sexualni apetence

- nedostatek sexudlni touhy

- hypersexualita je podle nékterych autort fazena k zavislostem, jako napft. alkoholismus,
jini ji charakterizuji jako kompulzivni ¢i impulzivni sexualni chovani, kdy tato vyplyva
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Z potieby zbavit se tizkosti, deprese ¢i napéti, ¢i neschopnosti odporovat impulzim
vykonat urc€ité jednani

2. Sexualni dysfunkce u Zen

Anorgasmie

- jedna se o chybéni orgasmu pfi sexudlni stimulaci

- jako sexualni poruchu ji diagnostikujeme tehdy, kdyZ se zena pfi sexualni stimulaci
vzrusuje, ale nikdy nedosdhne nebo jen ztidka dosdhne orgasmu

Frigidita
- je chybéni sexudlni touhy a sexudlni vzrusivosti

Sexualni averze
- jeodpor k sexualni aktivité

Vaginismus

- je reflexni kieCovité stazeni svalstva poSevniho vchodu a dal$ich svali panevniho dna,
které znemoziuje proniknuti penisu do pochvy

- tento projev ma charakter obranného reflexu

Dyspareunie
- jsou nepiijemné nebo bolestivé pocity pii soulozi, ale bez projevil vaginismu

ETIOLOGIE
- asi 52 % muzt mezi 40 a 70 roky trpi urcitym stupném sexualni dysfunkce, z toho asi 80
- uzen je dle vyzkumti uvadéno chybéni sexudlni apetence az v 55%
- poslednich let ptevazuje u muzl organické slozka nad psychogenni poméru 80 : 20
- jako nejcastgjsi organickd pti¢ina SD u muzii i Zen jsou udavany ateroskleréza a DM,
které jsou zodpovédné az za 50 % piipadt SD
V etiologii SD je tfeba zohlednit nésledujici faktory:
1. Obecna sexualni apetence — nékterym pariim vyhovuje sex jednou za ptl roku, jinym
je nedostatecny pohlavni styk dvakrat denné
2. Sexualni partner — zda viibec existuje, pti jeho absenci se lze tézko vyjadrit
k eventualni SD
3. Doprovodna depresivni symptomatika — ta ma bezesporu velmi vyznamny (mnohdy
1 hlavni) podil na potizich
4. Nezadouci u¢inky uzivané medikace — jako mozny divod SD je uvadéna fada 1é¢iv:
riznd antihypertenziva, antiarytmika, kardiotonika, antiulcerosa, antiglaukomatika,
hypolipidemika, neuroleptika, inhibitory MAO a jina antidepresiva piredevsim z fady
SSRI.
5. Efekt 1é¢by na metabolismus hormont

SEXUALNI DYSFUNKCE U NEUROLOGICKYCH ONEMOCNENI

Cévni onemocnéni mozku a michy

- zodpovidaji za 40 % neurologicky podminénych SD u muzii nad 50 let

- SD muze byt Casnym markerem rozvijejicich se cévnich onemocnéni

- nejcastéjSim projevem u muZzl je porucha erekce, u Zen porucha sexudlni apetence
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Sclerosis multiplex (SM)

- sexudlni dysfunkce se vyskytuji u 50 % zen a 75 % muzt se SM

- umuzu jsou nejcastéji poruchy erekce, poruchy ejakulace, snizeni libida

- u zen nejcastéji poruchy libida, poruchy dosazeni orgasmu, poruchy vaginalni lubrikace

Neurodegenerativni onemocnéni

Parkinsonova choroba — SD se objevuji u 50-70 % muzt a Zen

- umuzl jsou to piedevsim poruchy erekce, ztrata sexualni apetence, snizeni libida
- u zen porucha vaginalni lubrikace, snizeni sexualni apetence, sniZzeni libida

Vertebrogenni onemocnéni a onemocnéni michy (irazy, nadory, degenerativni
vertebrogenni onemocnéni)

- SD se vyskytuje u 20-90 % téchto onemocnéni v zavislosti na lokalizaci 1éze a mife
destrukce nervového systému

Epilepsie
- SD je ptitomna u 30-60 % muzi a zen, vice u loziskovych epilepsii, u Zen vice pii uzivani
fenytoinu, u muzi pak vice pfi uzivani fenobarbitalu a primidonu

DIAGNOSTIKA SEXUALNI DYSFUNKCE:

- ptedevsim riznymi formami dotaznikti

-V prvni fazi to jsou zkracené formy a v druhé f4zi Giplné verze mezindrodné uznavanych
dotazniki sexualniho zdravi jedince

- pro muze je nejcastéji uzivan ,,Mezindrodni dotaznik pro hodnoceni erektilni funkce
(IIEF)* a pro zeny ,,Index sexudlnich funkci zeny (FSFI)

- umuzu S poruchami erekce se vyuziva falopletysmografie, ktera zjistuje objemové zmény
penisu pii erotickych podnétech, nebo se vysetiuji no¢ni sexualni penilni tumescence

TERAPIE SEXUALNI DYSFUNKCE U NEUROLOGICKYCH ONEMOCNENI:

- odviji se od pfevazujici pficiny obtizi

- jetéz v fad¢ pripadd odlisnd u muzi a u Zen

- umuzu je v soucasné dob¢ k dispozici fada farmakoterapeutickych moznosti ovlivnéni
obtizi, u Zen se musime vétSinou spolehnout na urcité psychoterapeutické postupy

Farmakoterapie

- androgeny, yohimbin, sildenafil, tadalafil, (vardenafil), apomorfin, sedativa, antidepresiva

-V soucasné praxi [écby SD u muzu se jevi jako velmi pfinosné uzivani sildenafilu a
tadalafilu vzhledem k udavanym udajim tGspésnosti 1écby az u 70 % pacientti se SD
zpiisobenych riiznymi funkénimi ¢i organickymi picinami

- U piedcasné ejakulace a u zenskych SD se s ¢astecnym efektem setkdvaji sedativa a
antidepresiva

Nefarmakologické zpiisoby 1écby

- intrakaverndzni injekce, podtlakové erektory, chirurgické 1é€eni — cévni operace, penilni
endoprotézy
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83. Prionova onemocnéni

- prionova onemocnéni (transmisivni spongiformni encefalopatie — TSE) = vzacna
skupina neurodegenerativnich nemoci postihujici zvitata a lidi

- vyznacuji se piitomnosti patologicky konformovaného proteinu — prionového proteinu
(PrP)
e Prionovy protein (PrP)

- fyziologicky je prionovy protein (PrPc) exprimovan u mnoha bunéénych populaci, nejvice
vsak na bunécné membrané neuronti

- PrP se ucastni d&j spojenych s metabolismem médi, synaptickym pfenosem a ma ulohu
Vv signalni kaskad¢ apoptozy

- prion = patologicky zménény (,,infekéni*) prionovy protein (PrP), (Sc — scrapie —
prionové onemocnéni ovci zvané klusavka)

- schopny se sam replikovat i v nepfitomnosti nukleovych kyselin

- podkladem patologické konformace PrP je zména jeho tercidrni struktury do podoby tzv.
beta-skladaného listu

- PrP*, ktery je podkladem TSE, od PrPc se lisi pouze svou prostorovou konformaci

- PrPc ma vyssi podil a-helikalni Sroubovice (kolem 40 %) a je snadno degradovatelny

- naproti tomu PrP*, slozeny z 45 % vlaken B-skladaného listu a pouze 30 % a-Sroubovice

- vysledkem pfemény molekuly je silné hydrofobni varianta PrP s tendenci k agregaci, kdy
vznikaji oligomery PrP*, které dale polymeruji az do tzv. amyloidovych plak = agregaty
PrP*¢ jsou velmi odolné vici fyzikalnim a chemickym vlivim a v organismu jsou béznymi
tkanovymi enzymy v podstaté nerozlozitelné

- jsou odolné k protedzam i k plisobeni tepla a zafeni, na rozdil od vétSiny bilkovin nejsou
tyto molekuly denaturovany pii teploté¢ 100 °C, jsou také neobycejné rezistentni vici
dezinfekci a sterilizaci béZnymi metodami

- piic¢ina zmény konformace PrP v PrP%¢ je stile neznama

- postupné dochézi k ,,spongiformni dystrofii:
e otok neuritu (vakuolizace, spongidza)
e zanik neuronii
e reaktivni zmnoZeni astrocyti — glioze.

Typy prionovych onemocnéni:
- postihuji kromé lidi celou fadu zvitecich druhti
e zvifeci:
» scrapie — nejstar§im znamym prionovym onemocnénim
o popsana u ovci a koz
» bovinni spongiformni encefalopatie (BSE) - nejznam¢jsim prionovym
onemocnénim u zvifat— nemoc Silenych krav = zptsobila obrovskou epidemii
zejména ve Velké Britanii a je spojena s prenosem na lidi ve formé specifického
prionového onemocnéni zvaného nova varianta Creutzfeldtovy-Jakobovy
nemoci (nvCJD)

o lidské
» Creutzfeldtova-Jakobova nemoc (CJN) — nejcastéjsim lidskym prionovym
onemocnénim

- vyskytuje ve tfech formach: sporadickd, geneticka (familiarni) — velmi vzacné,
iatrogenni (Spojena s invazivnimi neurochirurgickymi vykony, transplantaci rohovky a
uzivanim hormont (gonadotropin, ristovy hormon) izolovanych z lidskych hypofyz)
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nejcastéji se vyskytuje sporadicka forma
klinicky obraz = rychle progredujici demence s ptidruzenim nejméné dvou ze Ctyt
nasledujicich projevi: myoklonus (zpoc¢atku vyvolany ulekem); mozeckové a zrakové
prostorové dysfunkce; pyramidové a extrapyramidové (parkinsonské) projevy;
akineticky mutismus (pacient je nepohyblivy, rigidni, neschopen souvislé feci)
diagnoza:
e EEG =nalez generalizovany trifazickych komplext s periodicitou kolem 1 sec
e pozitivita proteinu 14-3-3 a vysoka hladina h-tau v mozkomisnim moku;
e MRI obraz hyperintenznich signélti v putamen, caudatu a korovych prouzcich

Vv difiznim vaZeni a/nebo na FLAIR sekvencich
definitivni diagnoézu urcuje pouze morfologické vySetieni mozku pacienta
s neuropatologickym pritkazem PrP* v mozkové tkani imunohistochemickymi metodami
metoda western blot

> Nova varianta Creutzfeldtova-Jakobovy nemoci — v Ceské republice se vsak dosud
nevyskytla

- alimentarnim pfenosem pii konzumaci hovéziho masa z dobytka nakazeného bovinni
spongiformni encefalopatii (BSE)

- klinické projevy: ¢asné psychiatrickymi projevy, mozeckova symptomatologie, velmi
bolestivé dysestézie; demence je az pozdni manifestaci

- typicky je nalez na MRI- hyperintenzita pulvinaru thalamu na FLAIR sekvencich

- specificka je biopsie patrové mandle S imunohistochemickym prikazem PrP*
Vv lymfatické tkéni tonsily umoziujici stanoveni definitivni diagndzy za zivota pacienta
bez nutnosti mozkové biopsie u nové varianty CJN

» Kuru - vyskytovalo na Nové Guinei

- endemické onemocnéni pfenasSené ritualnim kanibalismem

- pfenos alimentarni cestou pojidanim mozki a vnitinosti povazovanych v rameci ritualt

Terapie:

V soucasné dob¢ nejsou terapeuticky ovlivnitelna
v popftedi je 1écba symptomatickd, analgetika a podplirné opatieni
v pokrocilé a termindalni fazi je plné indikovana komplexni paliativni péce

Neuropatologie prionovych onemocnéni:

histomorfologicky obraz: postiZeni mozku pfi prionovém onemocnéni je charakterizovan
vyraznou numerickou atrofii (ubytkem) neuronti v mozkové kuie a podkorové sedi
doprovazenou reaktivni astogliézou a specifickym obrazem spongiformni dystrofie —
ptitomnosti drobnych opticky prazdnych vakuol v neuropilu Sedé¢ hmoty
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84. Smrt mozku

Ireverzibilni vymizeni vS§ech mozkovych funkci véetné mozkového kmene bez ohledu
na pretrvavajici funkce kardiovaskularniho systému, kdy jsou funkce dychéni a
krevniho obéhu udrzovany uméle

Princip mozkové smrti vychazi za predpokladu, ze pii smrti mozku dochézi k nariistu
mozkového edému s naslednym vzestupem nitrolebniho tlaku, ktery nakonec prevysi
systolicky tlak (kriticky uzaviraci tlak) a postupné dojde k zastavé mozkové cirkulace
Hlavnim kritériem diagnostiky smrti mozku je absence elektrické aktivity a
nepiitomnost perfize mozku jako disledek maligniho otoku mozku

Legislativa:

V CR je uplatiiovan princip tzv. pfedpokladaného souhlasu darce s odnétim organti a
tkani po jeho smrti

Na zaklad¢ tohoto principu je vyloucen odbér tkani a organti od zemftelého, pokud za
svého zivota vyslovil nesouhlas s posmrtnym odbérem tkéni a orgént v tzv. Ndrodnim
registru osob nesouhlasicich s posmrtnym darovanim tkani a organi

Pri¢iny mozkové smrti

Kraniocerebralni traumata (mozkové kontuze, krvacenti aj.)

CMP (zejména spontanni subarachnoidealni krvaceni)

Mozkova hypoxie a anoxie (po KPR pro srde¢ni zastavu, poptipadé pro tonuti, irazy
elektrickym proudem, obé&Seni aj.)

Mozkové nadory

Zanétliva onemocnéni mozku (meningitidy, encefalitidy)

Intoxikace — metanolem, opioidy, oxidem uhelnatym, kyanidy a fadou dal$ich
Metabolické piic¢iny — hypoglykémie, Reyeiiv syndrom

Monitoring a oSetfovatelska péce u pacienti se smrti mozku

Kardiovaskularni systém

Cil: zajistit a udrZet dostatenou organovou perfizi
o Monitorace hemodynamickych parametrii
o Podavani naordinovanych 1é€iv k upravé hypotenze, hypovolemie, srdecnich
arytmii
o Echo srdce
o Udrzet MAP nad 70 mmHg, sysTK nad 100 mmHg, CVP 6-10 mmHg

Dychaci systém

Cil: udrzet oxygenacni schopnosti a prichodnosti DC, ptedchazeni vzniku komplikaci
jako je snizeni SpO2, aspirace nebo vznik pneumonie

o Pacient v semi-Fowlerové poloze (30-40°)

o Zastaveni vyzivy, odsati zalude¢niho obsahu na spad jako prevence aspirace

o Odsavani z DC i z dutiny Gstni

Ledvinné funkce

Cil: sledovat, zaznamenavat hodinovou bilanci tekutin
o Hodinova diuréza by se méla pohybovat v rozmezi 0,5-2,5 ml/kg/h
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o Hodnotit charakter a pfimési vylu¢ované moci

o Pfi polyurii podani ADH
Dale by se mélo dbat o o¢i darce — prevence vysychani rohovky a predchdzeni vzniku
o¢ni infekce (pokud je rohovka neporusena, miize oko byt transplantabilni tkani)
Hladina glykemie by méla byt udrzovana v rozmezi 4-9 mmol/I
M¢lo by se ptedchazet hypotermii

Odbéry biologického materialu

Krevni skupina

Biochemické vysetteni krve — urea, kreatinin, celkova bilkovina, albumin, ionty (Na,
K, Cl), osmolalita séra, jaterni enzymy, bilirubin, glykémie, kreatinkinaza, troponin,
myoglobin, CRP, ASTRUP

Biochemické vysetfeni moci — vySetfeni sedimentu a kreatininové clearance,
minimalné za 4 hodiny, nejlépe za 24 hodin

Serologické vySetteni a virologické vySetieni — HIV, hepatitida typu B, C, CMV, EBV
Mikrobiologické vysetieni — vytér z DU, z DN, trachelni aspirat, mo¢

Vysetiovaci metody v prokazovani smrti mozku

Angiografie

Mozkova perflzni scintigrafie

Transkranidlni dopplerovské ultrasonografie (od r. 2013)

Vysetteni sluchovych evokovanych potenciali (pokud nedoslo ke ztraté sluchu a
destruktivnimi poranéni sluchového aparatu)

Projevy mozkové smrti

Mozkova smrt nastane, dojde-li kK GipIné ireverzibilni ztraté v§ech mozkovych funkci
o Zadné spontanni dychani
Vyhasina fotoreakce
Mizi reakce na nociceptivni podnéty
Areflexie nad C1
Atonie
o Rozvoj hypotermie
Hluboké areaktivni koma (GCS 3)
Afunkce mozkovych hemisfér — ztrata hybnosti, ztrata motorickych a vokalnich reakci
na zrakové, sluchové a algické podnéty v inervacni oblasti n. trigeminus
Afunkce mozkového kmene — vyhasnuti vSech kmenovych reflexti, zastava
spontanniho dychani, chybéni posturdlnich reakci na algicky podnét, chybéni
spontannich o¢nich pohybti, nalez stfedné Sirokych nebo mydriatickych zornic 3-8 mm

@)
@)
©)
©)

Neurologické vySetreni

Provadi se 2x, 1. je mozné provést 6 hodin po vysazeni tlumeni pacienta, soucasti neni
apnoicky test, 2. se provadi 4 hodiny po prvnim, provadi se i apnoicky test

Pupilarni reakce na osvit

Provadi se v Seru ostrym bodovym svétlem

155



- U mozkoveé mrtvych jsou zornice zpravidla dilatovany (vyjimecné jsou miotické, vSak
bez reakce na osvit)

Kornealni reflex

- Provadi se rohem sterilniho tamponu, k oku se pfiblizujeme mimo oblast zorné¢ho pole
- U mozkoveé mrtvych je reflex vzdy nevybavny

Vestibulookularni reflex

- Po ovéfeni prichodnosti zevniho zvukovodu instiluje béhem 10-15 s 20 ml ledové
vody a po dobu 1 min se ovéiuje absence pohybt bulbti k testované strané
- Druhostranny test se provadi nejdiive za 5 minut

Okulocefalicky reflex

- Otéacime pacientovi hlavou
- U mozkové smrti nedochazi k pohybu bulbii, o¢ni bulby zlstavaji fixovany ve stejném
postaveni v orbit¢

Kaslaci reflex
- Pfi odsavani z trachey u mozkoveé mrtvych nedochazi k zadné reakci na odsavani

Faryngealni reflex

- Pfi drazdéni orofaryngu dochazi k daveni, u mozkové mrtvych neni Zadna reakce
Reakce na bolest
- U mozkové mrtvych neni pritomna zadna motoricka reakce na algicky podnét

Klinické neurologické testy

Apnoicky test
- Podminky: teplota jadra > 36,5 °C, sysTK > 90 mmHg, + bilance tekutin pied 6 h
- Vysetfeni: preoxygenace (10 min, 100 % O2), odpojeni od ventilatoru, katetr s O, do
pradusnice k bifurkaci, monitorace vitalnich funkeci
- Potvrzeni apnoického testu — bez zdznamu o dychacich pohybech
o paCO2 > 60 mmHg nebo elevace paCO- o vice nez 20 mmHg

Atropinovy test

- Atropin piisobi vagolyticky centralnim mechanismem
-V ptipadé mozkové smrti nezpusobi podani atropinu tachykardii
- Neni nezbytnou soucasti diagndzy mozkové smrti

- Zaznam je provadén 60 min

- Snimana aktivita nesmi ptevysit 2-4 mikroV

-V CR neni EEG vysetieni sou¢asti mozkové smrti

Angiografie

- Nepftitomnost mozkové¢ cirkulace jednoznacné potvrzuje mozkovou smrt

- Principem je podani kontrastni latky do aortadlniho oblouku nebo selektivné do karotid
a do jedné a. vertebralis

-V ptipadé mozkové smrti neni na sekven¢nich snimcich hlavy patrna sebemensi
mozkova perfiuze

Darce organii — protokol
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Podepisuji 1€kari, ktefi zjistili mozkovou smrt

Protokol obsahuje posouzeni stavu, na jehoz zékladé¢ 1ze uvazovat o diagnoze,
potvrzeni klinickych zndmek smrti mozku, vySetieni potvrzujici nezvratnost smrti
mozku

Lékari nesmi byt oSetiujicimi 1ékafi pfijemce, nesmi se ucastnit odbéru organt od
zemielého darce a nesmi se ti¢astnit transplantace

Ugastni se: neurolog, 1ékat v oboru anesteziologie a resuscitace nebo neurochirurg

Kontraindikace

Prokazatelny nesouhlas

Nemoc ¢i stav darce, jenz by mohl ohrozit piijemce

Nelze identifikovat pacienta se smrti mozku

Ptenosné infekéni choroby — AIDS, aktivni TBC, aktivni hepatitida B, C, septicky stav
Maligni onemocnéni, kromé izolovaného tumoru mozku, izolovaného karcinomu
ktize, karcinom hrdla délozniho

Podezieni na nedostate¢nou funkci odebraného organu (pf. Srdce po AIM)

157



85. Klinicky obraz, diagnostika a 1éCba vertebrogennich
syndromii v oblasti kréni a hrudni patere

Uvod a epidemiologie

Vertebrogenni onemocnéni definujeme jako choroby, jejichz pii¢inou je postizeni
pateie a okolnich struktur

Jsou mimotadné¢ Casta a ze socioekonomického hlediska piedstavuji zavazny
zdravotni problém

Druhé nejcastéjsi onemocnéni, hned po nachlazeni

Postihuje vSechny vékové skupiny, vcetné adolescenti

Nejcast¢jsi potize vychazeji z bederni oblasti, nasledované oblasti kréni a hrudni, a to
ptiblizné v poméru 4:2:1

Nejcastéjsi pti¢inou vertebrogenni onemocnéni jsou funkéni a nespecifické
degenerativni zmény patefe

Klasifikace vertebrogennich onemocnéni

Z ¢asového hlediska je mizeme délit na akutni — trvaji méné€ nez 3 mésice a na
chronické — ptetrvavaji ctvrt roku
Z hlediska etiologie a zadvaznosti vertebrogenni nemoci miizeme délit na tfi skupiny:
o Prosté nespecifické bolesti patete
o Spondylogenni kompresivni neurologické syndromy, které jsou zpiisobené
kompresi nervovych struktur v disledku degenerativnich zmén patete
o Onemocnéni patefe specifické nedegenerativni povahy, které jsou vyvolana
zavaznym organickym onemocnénim patefe (zanét, tumor, trauma)

Prosté nespecifické bolesti pateie

Nejbéznéjsi skupina (80-85 %) vSech bolesti patefe

Pfic¢inou byva svalova dysbalance ¢i vadné statické a dynamické stereotypy, které
vedou k bolesti, pfetézovani a odchylené funkci jednotlivych pohybovych segmentt a
patete jako celku

Svalové spasmy postihuji hlavné ptetizené hypertonické svaly pateie
Méné¢ cCasté ptiCiny: degenerativni zmény (hernie disku, degenerativni zmény
interverebralnich kloubt) ¢i vyvojové zmény pateie (skolidza)

Spondylogenni kompresivni syndromy

Zpusobuje komprese nervovych struktur v disledku degenerativnich zmén patete
Muze se jednat o diskogenni kompresi pfi hernii meziobratlové ploténky, o
nediskogenni kompresi na podklad€ osteoproduktivnich a fibroporudktivnich zmén
zuzujicich patetni kandl nebo o kombinaci obou kompresi

Patti zde myelopatie, radikulopatie, ale 1 syndrom kaudy a syndorm neurogennich
klaudikaci

Onemocnéni patefe specifické nedegenerativni povahy

Vyvolano nedegenerativnimi poruchami — zanét, nador, trauma, osteopordza

158



- Méné casté, 5-15 % vSech ptipadl bolesti patete

- Projevuje se intenzivni lokalni bolesti, ktera je klidova, progreduje a nereaguje na
analgetika

- Bolesti mohou ohrozovat pacienta i na zivot¢ (spondylodyscitida) — vyzaduje 1écbu

- Dale mzeme klasifikovat vertebrogenni syndromy na zakladé klinické manifestace:

1. Segmentové syndromy

- Vyznacuji se poruchou funkce v jedné oblasti, poruchou drzeni patete (hyperkyfoza),
lokalizovanou bolesti a reflexnimi zménami (spasmy)

- Palpacné¢ bolestiva je fada bodii — tpony vazii a Slach na kosténych strukturach patete
a okolnich kloubech

2. Pseudoradikularni syndromy

- Vyznacuji se ptitomnosti tzv. pfenesené bolesti, kdy dochazi k vyzafovani bolesti (z
kréni bolesti do HKK, z hrudni patefe do oblasti zeber a z beder do DKK)

- Castymi pti¢inami je postizeni meziobratlovych kloubt — facetovy syndrom

3. Kompresivni neurologické syndromy

- Myelopatie (znamky miSni 1éze) a radikulopatie (postiZzeni nervového kotene) vcetné
syndromu kaudy a syndrom neurogennich klaudikaci

- Bolest dle dermatoml, doprovazi ji dalsi senzitivni ¢i motorické kotenové ptiznaky —
poruchy ¢iti v daném dermatomu

Patofyziologie vertebrogennich onemocnéni

- Na bolesti se podileji tyto struktury: nervové kotfeny, facetové klouby, meziobratlové
vazy, svaly, fascie, obratlovy periost
-V ptipad¢ postizeni obratlovych tél se tvoii osteofyty
- Spondylartréza — zmény facetovych neboli intervertebralnich kloubti
-V kr¢ni oblasti se miizeme setkat s unkovertebralni artrozou, zmény
unkovertebralnich skloubeni
- Zmény meziobratlové ploténky nazyvame diskopatie
o Ta se sklada z kolagenniho anulus fibrosus obklopujiciho Zelatinovy nukleus
pulposus, sty¢nou plochu tvoti sty¢na desticka
o Bé&hem procesu starnuti dochazi k ubytku vody v ploténce, zménam
proteoglykanti a struktury kolagennich fibril — ploténka ztraci funkci
mechanického narazniku, je nachylné k prasklindm a hrozi ji vyhteznuti
o S degeneraci meziobratlové ploténky jsou asociovany degenerativni zmény
obratlovych tél, zejména krycich plotének a kostni dfené, oznaCované jako
Modicovy zmény
- Dale ovliviiuje klinickou manifestaci spondylotickych zmén a vede k rozvoj bolesti

vvvvv

- Bolest u vertebrogennich onemocnéni je tzv. smiSend, u které se kombinuje podil
nociceptivni a neuropatické komponenty
o Centralni neuropaticka bolest — pfi postizeni michy
o Periferni neuropatickd bolest — typickym ptedstavitelem je radikularni bolest
» Radikulérni bolest — mechanicka slozka (komprese nervového kotene
vyhtezem disku ¢i osteofyty)
-V piipadé trvalé bolestivé stimulace se miZe rozvinout chronicka bolest
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- Neuropaticka bolest pievazuje u spondylogennich kompresivni syndromi — tedy u
radikulopatie ¢i myelopatie; dale se miize vyskytnout i u pacientt s bolesti
pseudoradikularni

Klinické syndromy v oblasti kréni patere
Segmentovy syndrom
- Akutni — blokada kréni pateie
- Provokovano prochlazenim, mimotadnou zatézi, nekontrolovatelny pohyb hlavy ¢i
nevhodna poloha pii spanku
Pseudoradikularni cervikalni syndromy

- Velmi Casté, bolesti se §ifi do ramen a do HKK, chybé¢ji znamky kotenového
postizeni

- Nejcast¢jsi pticnou je postizeni meziobratlovych kloubt

Kréni kotenové syndromy (cervikalni radikulopatie)

- Zpusobeny kompresi kofene vyhfezem meziobratlové ploténky ¢i stenézou pateiniho
kandlu v disledku kofenovych zmén

- Nejcastéji jsou postizeny C6 a C7 — nejcastéjsi hernie jsou mezi C5-C6 a C6-C7

- Radikulopatie C6 — §ifi se pfes rameno, zevni okraj paze a predlokti az k I. a Il. prstu

- Radikulopatie C7 — bolest + senzitivni deficit na dorzalni strané paze, piedlokti, ruky
a ll. — IV. prstu, snizeny je tricipitovy reflex

Cervikogenni cefalea

- Bolest hlavy zptisobena vertebrogennimi syndromy v kréni oblasti
- Zpusobeno piedevsim poruchou funkce kréni patete v oblasti cervikokranialni junkce
- Postizeni kréni patefe se neziidka povazuje i za pfi¢inu zévrati — nema vsak podobu
rotac¢niho vertiga, ale ma charakter nespecifické nestability pfi chizi
- Bolest pii urazech kréni patefe — napt. whiplash injury (prasknuti bi¢em)
o Nahly neadekvatni akcelera¢né-deceleracni pohyb hlavy spolu s flexi a
extenzi kréni patete (prfedevsim u autonehod)
o Dochézi k distorzi mekkych paravertebralnich tkani a postiZzeni kloubnich
pouzder facetovych kloubt kréni patefe — bolest v této oblasti

Klinické syndromy v oblasti hrudni patere
Segmentovy algicky syndrom

- Celkem casty syndrom, typicky se projevi postavenim hrudni patefe do hyperkyfozy
- Pfi¢inou byva blokada meziobratlovych kloubtl a kostotransverzalnich spoji
Pseudoradikularni a pravé kofenové syndrom

- Méné Casté, bolest vyzatuje podél zeber smérem k hrudni kosti

- Interkostalni neuralgie je obvykle podminéna blokddou v hrudnim tseku
- Reflexni zmény 1 na ventralni ploSe hrudniku

Hrudni spondylogenni myelopatie

- Je zplisobend kompresi michy na podklad¢ hernie ¢i jinych neurodegenerativnich
zmén hrudni patefe

- Horni a stfedni usek hrudni patete je malo pohyblivy — hernie zde vznikaji méné¢ Casto

- Projevuje se spastickou (centralni) paraparézou dolnich koncetin a poruchou
sfinkterovych funkci
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Diagnostika vertebrogennich onemocnéni

Prostou bolesti patefe se zabyva prakticky 1ékar

Dilezita je anamnéza, ptame se na vlastnosti bolesti, mtizeme vyuzit VAS (vizuélni
analogovou skalu) ¢i numerickou skalu intenzity bolesti (0 — bez bolesti)
Neuropaticka bolest — je bolest paliva, charakteru pociti chladu ¢i elektrickych
vybojl, lancinujici (ostra fezava nebo bodava), paroxyzmalni

Klinické vySetieni

Zaméfuje se na zhodnoceni bolestivosti patete, statiky a dynamiky patete (skolidza,
hyperkfyoza/lordoza, svalové spasmy i blokady) a dale na vyskyt poruch nervového
systému (tedy radikulopatie ¢i myelopatie) — zhodnocenim pifitomnosti paréz
Dale patrame po sfinkterovych poruchach — znamky myelopatie ¢i sy kaudy equiny
K ozfejméni radikularnich bolesti provadime provokace (test cervikalni komprese —
tlak na hlavu v axialni roviné vede ke kotenové bolesti) a Spurlingtiv test
Radiologické vySetieni se pouziva k upiesnéni pti¢in bolesti zad
o V prvnich ¢tyfech tydnech bolesti se neprovadi — zbyte¢né, po 4-6 tydnech je
vySetieni nutné
o Nejcastéji se zaCina prostym snimkem patefe — vV predozadni a bocné projekci
o CT, MR nahrazuji Sikmou RTG projekcei
Pti vySetieni kréni a bederni patefe se ¢asto provadi dynamické snimkovani
v predklonu a zaklonu pro odhaleni pfitomnosti nestability patefe
MR pro dobré zobrazeni nervovych struktur, vZdy lepsi nez CT
CT pro zobrazeni kostnich degenerativnich zmén — napt. osteofytl
Perimyelografie — zobrazeni michy po aplikaci kontrastni latky intraduralné
V ptipadé podezieni na metastatické ¢i zanétlivé onemocnéni patefe —
scintigrafie skeletu
Pti diagnostice radikulopatie a myelopatie se uplatiiuje elektrofyziologické vySetieni
— EMG u radikulopatie, MEP (motorické evokované potencialy) a SEP
(somatosenzorické evokované potencialy) u myelopatie
Pfti podezieni na tumoro6zni ¢i zanétlive postizeni patefe dopliiujeme vySetieni
zanétlivych marker (CRP), krevniho obrazu a biochemické vySetieni

(@)

O O O O

Diferencialni diagnostika vertebrogennich onemocnéni
Vstupni triage — k odliSeni pacienti s moznou zavaznou pii¢inou bolesti nebo s moznymi

vaznymi dusledky postiZzeni od vétSiny pacientll s nezdvaznymi potiZzemi
Nejprve je nutné odlisit pacienty s extravertebralni pfi¢inou bolesti, pak je dobré se
zaméfit na rizikové faktory zvySujici pravdépodobnost zavazného organického onem.
Mezi tyto tzv. ,,red flags* patii:

o Veék pacienta nad 50 ¢i pod 20 (tumory), nad 70 (trauma)
Existence primarniho extravertebralniho nadoru ¢i chronického zanétu
Dlouhodoba 1é¢ba kortikoidy (trauma, infekce), jind imunosuprese, i.v. drogy
Operace patefe €i jiné invazivni vykony (lumbalni punkce)
Ubytek vahy, nevysvétlitelné teploty
Trauma v anamnéze
Klidové bolesti — zejména no¢ni, mimotadné velké bolesti, palpacni bolest

O O O O O O

161



Extravertebralni onemocnéni — jsou nezavislé na postaveni a pohybech patete, chybi
paravertebralni spasmy, pfi palpaci je patef nebolestivé

Intraspinélni naddory nej¢asteji postihuji hrudni Gisek patete
o Metastazy, nejcastéji z prsu, plic a prostaty — MS tvoti 50 % extramedularnich
nadort
Spondyldiscitida je nejcastéjsi v lumbalni patefi (50 %), v hrudni je pak méné Casta —
35 %
Fraktury pro traumatu — u osteoporotickych nemusi ani vzniknout po traumatu
o Nejcastéji torakolumbalni oblast
Spinélni epidurdlni hematom — vzacny, v lumbalni a torakalni oblasti
o Rizikové faktory: hypokoagulacni stavy, ateroskler6za, Valsalviiv manévr
o Projevuje se nahle vzniklou krutou bolesti s ndslednym rozvojem
neurologickych piiznakii z komprese michy ¢i miSnich kotfenti
Spinalni epidurdlni lipomatéza — patologické nahromadéni tuku v epiduralnim
prostoru patetniho kanalu
o Hrudni usek predevsim (60 %), bederni (40 %)
Spinalni arteriovenézni malformace — svazek dilatovanych cév v pateinim kanalu,
kde arterialni krev proudi ptfimo do odvodnych vén
Myelitidy — nejcastéjsi pii¢inou byvaji AIO CNS — roztrousena sklerdza
o Zanétlivé postizeni michy se prokaze pomoci likvorového vysetieni
Radikulitida — imituje kompresivni radikulopatii, jedna se vSak o serdzni zanét
o Napf. boreliova radikulitida nebo autoimunitni polyradikulitida (Guillan-
Barré syndrom)
Misni ischémie — mlze napodobovat akutni Spondylogenni miS$ni kompresi
o Manifestuje se nahle vzniklou bolesti doprovazenou senzitivnimi ptiznaky
o Nejcastéji postihuje a. spinalis anterior kvuli neparovosti této arterie
Amyotroficka lateralni sklerdza — zavazné neurodegeneretaivni onemocnéni imitujici
spondylogenni cervikalni myelopatii nebo lumbalni spindlni stenézu
o Pacienti s ALS nemaji typicky bolesti a senzitivni pfiznaky, maji fascikulace a
smiSené parézy (soucasné postizeni horniho i1 dolniho motoneuronu);
dysarerie, dysfagie, dechova slabost
Extravertebralni onemocnéni — U pacientd s akutnimi cervikalgiemi musime myslet na
subarachnoidalni krvaceni (SAK) — bolest jen v kréni oblasti, v oblasti hlavy, rozvine
se meningealni syndrom
o Pro syndrom karpalniho tunelu jsou typické senzitivni symptomy v distribuci
n. medianus (1.-1V. prst), bolesti a parestezie jsou v klidu (v noci) — sifi se do
celé koncetiny
o Léze n. ulnaris v oblasti lokte mize napodobovat radikulopatii C8 — parestezie
¢1 hypestezie v ulnarni ¢asti ruky, paréza postihuje jen ulnarisové svaly
V oblasti hrudni patefe a hrudniku jsou Casté pfenesené bolesti z nitrohrudnich organt
(srdce, plice) a z horni ¢asti biicha
Ganglioradikulitida zptsobena virem varicella zoster — pasovy opar

Lécba vertebrogennich onemocnéni

Terapii lze rozliSit na konzervativni a operacni

Konzervativni 1ééba — v dnesni dobé mnoho moznosti:

Medikamentozni systémova 1é¢ba
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- Zam¢fuje se na tlumeni bolesti

- Vyuzivame neopioidni analgentika (analgetika/antipyretika a nesteroidni
antiflogistika), pii nedostate¢ném efektu pak slabé (tramadol, kodein) ¢i silné opioidy
(morfin, fentanyl, oxykodon, buprenorfin), popiipadé adjuvantni analgetika (centrdlni
myorelaxancia, antidepresiva)

- Dulezitym voditkem pfi farmakoterapii bolesti je tiistupnovy analgeticky zebticek
(neopioidy — slabé opioidy — silné opioidy)

- Vyuziti adjuvantnich analgetik — myorelaxancia — pti akutnich bolestech spojenymi se
spasmy (napft. lumbago)

ReZimové opatieni a cviceni

- Intenzivni bolesti v akutnim stadiu vyzaduji klidovy rezim v ulevové poloze, max 4
dny
- Cviceni je velmi dilezité a indikuje se po odeznéni akutniho algického stadia, idealné
pak i po kompletnim odeznénim bolesti
- Vhodna je chiize, plavani, jizda na kole; naopak nevhodné jsou cviky s rotacemi a
velkymi flexemi
Rehabilitacni 1é€ba
- Patii zde specifické lé€ebné metody — mobilizace, manipulace a trakce, prvni dvé
zminén¢ vedou k odstranéni funkénich kloubnich blokad
- Fyzikalni lé€ba zahrnuje zejména lokalni aplikaci tepla nebo chladu na bolestivé
oblasti, elektroterapii a ultrazvuk — jedna se vsak pouze o doplitkovou terapii
Lokalni aplikace anestetik a kortikosteroidt

- Obsttik bolestivych bodu patete, infiltrace spastickych svald lokalnim anestetikem,
intradermdlni pupeny do algickych zon, zejména na koncetinach

- Koftenovy obstfik (PRT — periradkularni terapie) se uziva u radikulopatii pod CT
kontrolou

Operacni lécba

- 1-3 % pacientl s vertebrogennim onemocnénim

- Provadény pfi vyhfezu disku a znamky kofenového postiZzeni v priib¢hu Sesti az
dvandcti tydnii (vyjimkou je syndrom kaudy equiny, operace idedln¢€ do 48 h)

- Déle se operacni lé€ba provadi u pacienti se spondylogenni cervikalni myelopatii (pii
neuspésné konzervativni 1é€be) nebo u nemocnych s lumbalni spinalni stendzou
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86. Klinicky obraz, diagnostika a 1éCba vertebrogennich
syndromi v oblasti bederni patere

Uvod viz piedchozi otéazka

Klinické syndromy v oblasti bederni patere
Segmentovany algicky syndrom = lumbago

Velmi Casty, typicky po fyzické ndmaze — po praci v predklonu nebo po zvedani
bfemen ¢i po prochlazeni

Bolest je lokalizovana v bedrech, ptitomny jsou paravertebralni spasmy, palpacni
bolestivost obratlovych trnti a okolnich struktur patete ¢i panve

Byva vyrovnana bederni lord6za, vazne dynamika bederni patete

Pseudoradikularni bederni syndromy

Bolest vytazuje do hyzdi nebo do stehna, chybi objektivni znamky kotenového
postiZeni, nejcast&jsi pti¢inou jej svalovy lokalni hypertonus
Pod obrazem téchto dvou syndromi se v oblasti bederni patefe miize manifestovat:
Lumbalni facetovy syndrom — postiZeni facetovych kloubli bederni patete
o Predisponujici faktory: vyssi vék, spondyldza, degenerativni postiZeni disku
o Tupa bolest v oblasti dolni ¢asti zad, mize vystielovat do hyzdi ¢i stehen
o Bé&Zna aktivita sniZuje bolest, pfi sezeni/stani je bolest nejvetsi
Lumbalni diskogenni syndrom — diskogenni bolest, zhorSuje se pti sezeni/stani
o Pfiznakem je axialni nebo jednostranna bolest pii flexi trupu (piedklon)

Kofenové bederni syndromy

Vice u muzii (40-60 let), nejhojnéji zasahuje LS a S1 (= lumboischiadikcy syndrom)
Pti postiZzeni L3a L4 hovofime o lumbofemoralnim syndromu
Nejcastéjsi pri¢inou kofenovych syndromt jsou hernie L4-L5 a L5-S1 a lumbalni
sten6za
Radikulopatie L4 se vyskytuje pii herniaci disku L3-L4 ¢i foraminalni hernii L4-L5
o Bolest + porucha ¢iti na ptedni ploSe stehna, vnitinim bérci a vnitinim kotniku,
dale je vymizely patelarni reflex a oslaben m. quadriceps femoris
Radikulopatie L5 byva pfitomna u hernie diskti L4-L5, pfipadné foraminalni hernii
L5-S1
o Bolest + porucha ¢iti na zevnim stehnu, na dorzu nohy smérem Kk I.-11. prstu,
typicky je oslabena dorzélni flexe nohy a zejména palce, taky abduktory kycle
Radikulopatie S1 se nej€astéji vyskytuje pii lateralni hernii L5-S1
o Bolest + senzitivni deficit na zadni strané DK, na zevnim okraji nohy smérem
k I11.-V. prstu

Syndrom kaudy equiny

Vyznacuje se soucasnou kompresi nékolika misnich kotfent v lumbosakralni oblasti
Pti¢inou je velkd medidlni vyhfez meziobratlové ploténky

Projevuje se kotfenovou bolesti vyfazujici z oblasti bederni do obou koncetin, jsou
pfitomny chabé parézy, dale pozorujeme poruchu citivosti, sfinkterové potize
Vyzaduje urgentni diagnostické a operacni fesenti

Syndrom neurogennich klaudikaci
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Timto zplisobem se manifestuje lumbalni spindlni sten6za (zuzeni patetniho kanalu)
Po urcité dobé stani ¢i chlize vznikaji bolesti, parestezie a slabost v DKK

U nékterych pacientli se mizou objevit i sfinkterové potize a perianogenitalni
hypestezie ¢i dysestezie

Stav je zhorSovan zéklonem, naopak ptedklon, leh a sed piinasi pacientim tlevu
VEtsi potize pfi chiizi z kopcee; pacienti se radi opfou v predklonu o rizné pomicky

Diagnostika vertebrogennich onemocnéni

U lumbosakralni radikulopatie 1ze kofenovou bolest vyprovokovat ,,napinacimi
manévry® — Laségueiiv test (pasivni flexe v ky¢li DK natazené v koleni vede

k bolesti), Bragardiiv test (pti + predchozim snizime flexi o 5-10 % - uleva, nasledna
dorzalni flexe v kotniku vyvoléa kotfenovou bolest; obrdaceny Laséguertv test (vleZe na
brise se provadi pasivné flexe v koleni pfi soucasné extenzi kycle)

L. test je pozitivni pti kompresi kofene S1 a méné¢ Casto pii kompresi kofene L5,
obraceny L. test je pozitivni pti kompresi kotend L2-L4

Diferencialni diagnostika vertebrogennich onemocnéni

05 viz predchozi otazku

Spondyldiscitida — infekce meziobratlového disku a sousednich obratlovych t¢l
O Zivot ohroZujici onemocnéni, zpiisobovano Staphylococcus aureus
O Komplikovéano tvorbou epidurdlniho abscesu — mlze se rozvinout
radikulopatie ¢i myelopatie
Zde je nutné odlisit pfenesené bolesti z GIT organti, gynekologické a urologické
choroby i postizeni aorty

Bolest zde mtliZe tvofit i revmatologickd onemocnéni (m. Bechtérev, revmatoidni
artritida)

Diferencovat musime i sakroiliakalni blokadu a afekci ky¢elniho kloubu

Od syndormu kaudy equiny je nutné odli$it syndrom mi$niho konu, ktery vétSinou
nebyva vertebrogenni etiologie a u né¢hoz nejsou pfitomny porucha citi a paréza na DK
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87. Syndrom epikonu miSniho, syndrom konu misniho, syndrom

kaudy equiny

Syndrom miSniho epikonu (L4-52)

misSni oblast, ktera se nazyva epikonus, se nachazi tésn¢ nad zakoncenim michy ve
vysi téla obratle L1 zahrnuje segmenty L4 — S2

syndrom epikonu je velmi vzacny, vznika bud’ v diisledku intraspinalni expanze nebo
traumaticky

u syndromu epikonu nachazime postizeni v odpovidajicich segmentech, oslabeny nebo
zménény jsou zevni rotace a dorsalni flexe v ky¢li (L4-S1), dale flexe v kolennich
kloubech (L4-S2)

vyhasinaji reflexy L5-S2, reflex patellarni (L2-L4) zGstava zachovan
porucha ¢iti je spiSe dispersniho charakteru v dermatomech L4 a L5

vznika ¢astecna porucha funkce sfinkteri: nedochazi k uplné inkontinenci moci a
stolice, ale méchyi a ampula se vyprazdnuji pouze reflexné

co se sexualnich funkci tyce, obecné dochazi k erektilni dysfunkci, ale paradoxné¢ je
n¢kdy popisovan priapismus bez schopnosti ejakulace

porusena je inervace potnich 714z a v postizené oblasti vlivem ztraty neurotrofniho
pusobeni dochazi k snadnému rozvoji koznich 1ézi a dekubitt

Syndrom miSniho konu (S3 — C3)

misni konus je tvofen nejdistalnéjsi ¢asti michy, té€sné pred prechodem michy v cauda
equina
konus je prakticky cely skryt za dolni ¢asti téla obratle L1 a meziobratlovou ploténkou
L1/L2

izolovany syndrom mi$niho konu se projevuje pifedev§im inkontinenci moce 1 stolice,
tj. postizenim sfinkterd mocového méchyfte a sfinkteri anu, spolu s absenci analniho
reflexu, a erektilni dysfunkci a impotenci

ostatni motorické poruchy jsou spiSe nenapadné: postizeny jsou pouze kratké flexory
prstll na nohou

typicka je porucha ¢iti, nazyvana ,,sedlovita®, tj. porucha €iti pro vSechny kvality v
oblasti perinea, v distalni ¢asti obou hyZdi a v horni tfetin€ vnitini strany stehen

kromé& hyp- az anestézie se nékdy mohou objevovat spontanni bolesti v oblasti perinea
dolni ¢asti hyzdi

Syndrom kaudy (caudae equinae, L3 — S5)

syndrom kaudy je ¢ast€j$i nez syndrom epikonu ¢i konu misniho

je zpusoben 1€zi nervovych kofeni distalni michy, uspotadanych v duradlnim vaku do
tvaru cauda equina (tedy ,,koniského ocasu‘), a nejcastéjsi pficinou byvaji medialni
vyhtezy bedernich meziobratlovych plotének, dal§imi pfi¢inami mohou byt
intraspinalni expanze v této oblasti

od syndromt epikonu a konu miS$niho se syndrom kaudy lisi pfedevSim tim, Ze byva
asymetricky
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hlavnimi pfiznaky byvaji prudké, lancinujici bolesti, které distribuci odpovidaji
lumbalnim nebo sakralnim kotfenlim, jez jsou v kaud¢ postizeny
déle je v daném dermatomu postiZeno ¢iti, a to €iti pro vSechny kvality

poruchy motoriky jsou pfitomny také vzdy, a jsou postizeny svalové skupiny
inervované vlakny postizenych kotfenti

porucha motoriky je doprovazena vyhasnutim ptislusnych reflexa slachovych a
okosticovych
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