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34. Diferencialni diagnostika demenci

Demence je onemocnéni, které postihuje asi 1 % populace

Se vzristajicim v€kem stoupd mnozstvi téchto onemocnéni, kdy ve ve€kové 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 miliont lidi

Definice demence

Demence je syndrom, ktery vznikl nasledkem chronického nebo progresivniho
onemocnéni mozku, u néhoz dochdzi k naruseni mnoha vyssich korovych funkei,
vcetné paméti, mysleni, orientace, chdpani, uvazovani, schopnosti uceni, fec¢i a isudku
(kognitivnich funkci), védomi p¥i tom neni zasti‘ené
Dochazi ke zietelnému zhorSeni fungovani jedince v oblasti socidlnich 1 pracovnich
funkci, rovnéz dochazi k rozvoji nesobéstacnosti, ¢imz se 1i8i demence od lehké
kognitivni poruchy
Kritéria demence:
o ZhorSeni paméti (neschopnost naucit se novym a vybavit si staré poznatky)
o Alespon jeden z nésledujicich kognitivnich poruch:
= Afazie (vztahujici se k chapani a vyjadfovani myslenek slovy)
* Apraxie (neschopnost provadét motorické aktivity bez poruSeni
motorickych funkci)

= Agndzie (nerozezna véci navzdory neporuSené senzorice)

= NaruSeni vykonnych funkei (pldnovéni, naslednosti...)
Porucha kognitivnich funkci je obvykle doprovéazena, nékdy také predchazena,
zhorSenim kontroly emoci, socidlniho chovéani 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 rdmci vaskularni demence, nebo traumaticka
postizeni mozku, zanétliva 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 zlepSena kvalita zivota
V tomto komplexnim pojeti demenci se ukazuje jako prakticka koncepce ABC, kde
v souhrnu pfiznakt a potizi je vniména triada:
o A = aktivity denniho Zivota
o B =zmény chovani (behaviour)
o C = kognitivni funkce
o Napiiklad u Alzheimera — pacienti postupné ztraceji i zdkladni dovednosti,
hygienické navyky, schopnost jist jidlo pfiborem..., Casem se objevuje
inkontinence moci a stolice a v kone¢nych stadiich nemocny zmira, plné
odkéazan na péci svého okoli, obvykle na interkurentni infekce ¢i nasledky
urazu (zejména z padi)



Epidemiologie

- Ackoliv syndrom demence miize byt zpiisoben celou skalou onemocnéni, ve vétsing
piipadi je zplisobena 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 zplisobujici demenci jsou 1 pfes nové symptomaticky
ucinné léky nevylécitelna

- Mala ¢ast demenci je reverzibilni — jde o etiologie, jez jsou 1éCitelné dle moznosti
1é¢by zakladni pticiny a jde asi o 5-20 % vSech demenci (hypovitamindza B12,
hypothyredza, normotenzni hydrocephalus, hyponatrémie, neurosyfil)

Diagnosticka Kkritéria demence
- Podle diagnostickych manuald DSM-IV 1 MKN-10 je povaZovana porucha
epizodické paméti za dominantni ptiznak
- Dulezité je sdéleni, Ze pacient nezvlada tikony, které jesté pred Casem hrave zvladal

Podtypy demence

- Podle toho, ve které ¢asti mozkové tkan¢ dominantné piisobi patologicky proces,
vedouci k obrazu demence, rozliSujeme subkortikalni a kortikalni typ demence

Kortikalni typ demence
- Jedna se o postizeni, kde pfevazuje poskozeni mozkové kiiry
- Dominujici rysy kortikalni demence:
o Poruchy paméti
o Néktera porucha vysSich korovych funkei — afazie, apraxie, agndzie
- Typickym onemocnénim vedoucim ke kortikdlni demenci je Alzheimerova nemoc

Subkortikalni typ demence

- Jedna se o postizeni, kde ptevazuje poskozeni subkortikéalnich struktur (bilé i Sedé
hmoty v hloubce mozkovych hemisfér)
- Dominujici rysy subkortikalni demence:
o Exekutivni dysfunkce (planovani, opakovani ukont, ¢asové posloupnosti,
neschopnost zmény koncentrace na dalsi ukol...)
o Poruchy paméti
o Dalsi poruchy, které nemaji raz naruseni vyssich 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 diagnéza demence

- Stavy, které mohou ptfipominat demenci, tedy 1 poruchy kognitivnich funkci, mohou
byt jen zpomaleni psychomotorického tempa pii inavé nebo pii celkové slabosti,
nebo v rameci somatického onemocnéni u starS§iho ¢lovéka, nebo se zde mohou
promitat emocni a motivacni faktory vySetfovan¢ho

AKkutni 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 pfechodny a jeho intenzita je ménliva v €ase, chvilemi miiZe byt
pacient plné pii v€domi a orientovany (tranzitorni pribéh), stav byva provazen tzkosti
VétsSina nemocnych se uzdravi 1 za méné nez 4 tydni, mize vSak trvat 1 6 mésict
Amentni stav je charakterizovan dominujici poruchou pozornosti a orientace, neni tak
akutni a bouflivy, obvykle bez poruch vnimani, s naruSenim spanku a bdéni, obvykle
reverzibilni

Zacatek Nahly Plizivy

Védomi Zasttené Jasné, zhorSené v pozdnim stadiu

Orientace ZhorSena Meénliva

Kratkodoba pamét ZhorSena ZhorSena

Vnimani Zhor$ené, halucinace a iluze Méng¢ zhorSené

Cyklus spanek-bdéni = Narusen Normalni

Prubéh Meénlivy, fluktuujici Stabilni

Reverzibilita Reverzibilni Vétsinou ireverzibilni

Fyzikalni vySetieni Casto znamky fokalni Znamky vyssi korové neurologické
neurologické a vegetativni dysfunkce
dysfunkce

Etiologie deliria

Polékové delirium a delirium zpiisobené toxiny — mnoho 1¢kli mlize zpisobovat
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 predchézejicim kognitivnim deficitem

vvvvv

odnéti pti zavislosti na alkoholu
= Po 2-5 dnech po odnéti alkoholu tremor konéetin, agitace, anorexie, silné poceni,
febrilie, tachykardie a hypertenze
= Byva dezorientace, iluze a halucinace
= Ne¢kdy 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 [aboratof — méné€ T3 a T4, vice TSH
= Naproti tomu pii hyperthyreoidismu (thyreotoxické krizi), se mtize
pacient projevovat euforii, anxietou, zvySenou tinavnosti, emocni
labilitou, insomnii
o Poruchy glukézového metabolismu
* Hypoglykemie patii k nejurgentnéj$im piic¢inam deliria a metabolické
encefalopatie viibec
e Fokalni neurologické deficity, byvaji i epileptické zachvaty
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o

e Vegetativni projevy — aktivita SY
e Pokud stav progreduje, probiha neurologicka dysfunkce ve
sméru kraniokaudalni deteriorace a sméfuje ke zndmkam
kmenového poskozeni s poruchou dechu a nésledné k smrti
* U hyperglykemie rozliSujeme dva syndromy — diabeticka ketoacid6za
a hyperosmolarni nonketotické hyperglykemie
Poruchy produkce hormonii nadledvin
* Addisonova choroba (hypoadrenalismus) mize zpsobovat akutni
delirantni stavy ale i stavy pfipominajici demenci jak piimo
hypoadrenalismem, ale i komplikacemi jako je hyponatrémie,
hypoglykemie a hypotenze
* Cushigiv syndrom (hyperadrenalismus) mtize také produkovat jak
stavy maskujici se jako demence, ale 1 akutni delirantni stavy

- Poruchy elektrolytového hospodarstvi:

o

O

Hyponatrémie, zejména pokud probihd akutné, mize vést k mozkovému
edému, ktery je zptisobovan hypoosmolaritou séra

Hyperkalcemie se projevuje Zizni, polyurii, zdcpou, nauzeou a zvracenim,
byvaji bolesti bficha, event. bolesti z nefrolithiasy a nasledné renalni koliky
Hypokalcemie miva obvykle bouflivéjsi pribch nez hyperkalcemie, je
provazena zvysenou iritabilitou, deliriem, psychézou s halucinacemi,
depresemi, nauzeou se zvracenim, bolestmi biicha

- Wernickeova encefalopatie vznika pii deficienci vitaminu B1 (thiaminu)

o

Deprese

Je charakterizovano ztratou neurontl, demyelinizaci a gliézou oblasti
periventrikularni Sedé hmoty

Porucha se projevuje klasickou trias: oftalmoplegie, ataxie a stavy
zmatenosti

Klinicky obraz — nystagmus, paréza n. VI., ataxie, dezorientace s poruchami
kratkodobé paméti, apatie, hypotermie a -tenze

Toto onemocnéni se objevuje ¢asto u alkoholikll, protoZe maji zhorSenou
resorpci thiaminu ze stfeva — terapie thiaminem

- OdliSeni demence od deprese miize byt znaénym problémem, ma ale velky klinicky
vyznam, nebot’ deprese je porucha reverzibilni

Demence Deprese |

Plizivy zacatek Nahly zacatek

Bez poruch fyziologickych funkci Poruchy fyziologickych funkci (spanek...)
Horsi novopamét’ nez staropamét’ Novopamét’ i staropamét’ stejné Spatné
ZhorSena orientace a zmatenost Bez zmatenosti a poruch orientace

EEG s difuznim zpomalenim EEG obvykle normalni

Pacient dava blizké, ale chybné odpovédi Pacient odpovida ,,Ja nevim.‘

Chronicky subduralni hematom

-V anamnéze nachizime obvykle trauma hlavy, které byva malé

- Ne&kdy potize zac¢inaji tak plizive, Zze zpocatku mohou unikat 1€kafoveé pozornosti

- Pacienti si obvykle stézuji na bolesti hlavy, zvraceni

- Déle u téchto pacientli nachdzime 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 potenciondlné dobfte 1éCitelna pri¢ina demence
charakterizovana klinickou triddou demence, poruchy chiize, inkontinence

- Demence je obvykle mirnd, ma plizivy zacatek — zpocatku bradypsychismus, apatie,
postupné globalni kognitivni dysfunkce

- Porucha chiize se objevuje obvykle jako prvni a spo¢iva obvykle v neschopnosti
iniciovat chtizi, i kdyz neni pfitomna ataxie ¢i slabost koncetin, kroky jsou kratke,
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 miize zpiisobovat mnoho neurologickych poruch, véetné
periferni neuropatie, subakutni kombinovanou miSni degeneraci, ztratu zraku a
kognitivni deficit, ktery se miiZze pohybovat od mirného kognitivniho deficitu az po
demenci, nebo psychozu s halucinacemi (megaloblastické Silenstvi)
o Neurologické a neuropsychologické abnormality mohou pfedchazet rozvoj
makrocytarni anémie > proto tieba pamatovat na tuto diagnosu u starych
osob, kde je Cast¢jsi atroficka gastritida s achlorhydrii

VySetieni pacienta s podezifenim na demenci

- Je doporuceno u vSech pacientli vySetfovanych pro moznou demenci proveést
strukturilni vySetieni mozku
o Atrofie hipokampi potvrzena dle MR volumetrie podporuje diagnézu AD
- Také cela skala uzivanych krevnich odbérii slouzi k vylouceni jinych, mnohdy
kurabilnich etiologii demence, neexistuji vSak spolehlivé markery pro dg AD
- Podle odborného konsensu jsou zavadéna zejména vySeti‘eni 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
snizena hladina amyloidu beta—42 podporuje diagné6zu AD
- Pii vySetfeni pacienta nesmime zapominat na objektivni vySetieni véetné
psychickych funkci, a zejména na kognitivni funkce
oV neurologické praxi pouzivame k vySetfeni kognitivnich funkci test MMSE
= Sklada se ze 30 otazek a kol které testuji naptiklad orientaci
pacienta v Case a prostoru, kratkodobou pamét’, Cteni a psani,
konstrukéné-praktické dovednosti a dalsi
» Kazdé spravna odpovéd’ znamena jeden bod, ¢loveék s normélni Grovni
kognitivnich funkci by mél dosahnout 30 boda
o Doporucuje se doplnit rutinné MMSE o Test hodin, ktery ndm 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 Cas
ukazoval 10 minut po jedenacté)




o Vyhodnéjsi a komplexnéjsi bez vyrazné€jsiho dalSiho ¢asového 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 aspekti a ze screeningovych $kal

o Jinym nastrojem z oblasti screeningovych kognitivnich skél je Montrealsky
kognitivni test (MoCA), komplexni a dobfe validizovany




35. Alzheimerova nemoc

Patofyziologie onemocnéni

Alzheimerova nemoc je charakterizovana ibytkem poctu neuronii v oblasti
mozkové kiiry a v oblasti bazilniho telencephala

Histologické zmény — zejména numericka atrofie neurontl, se do jisté miry piekryva
s obrazem normalniho procesu starnuti, ale u Alzheimerovy nemoci jsou tyto zmény
vyrazné rozsahlejsi, nezli u normalniho starnuti

V bazélnim telencefalu jsou postizeny 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 neuront je nasledovano rovnéz i snizenim poctu
synapsi

V histologickém obraze nachazime neurofibrilarni klubka (tangles) intracelularné
pobliZ jader neuront s naslednym zanikem takto postiZzené buiiky

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 mikrotubuli, v tangles se nachézi
jeho abnormalni forma — hyperfosforylovana forma, ktera pak nasledné
agreguje do klubek

Zvyseni tau proteinu je povazovano za nespecificky marker neuronélniho
postizeni, elevace fosfo-tau je relativné specifickou znamkou pro AD
Hromadéni fosfo tau proteinu vede k bunécné dysfunkci a k nasledné apoptoze
Nasledné je viditelny i1 ve formé lokalizované a pozdéji i generalizované atrofie
na vySetfeni MR a ¢astecné 1 na CT mozku (atrofie hipokampti a parietalng)

Dale je histologicky prikazny extraceluldrn€ uloZeny beta amyloid, jehoZ depozita
vytvaii v mozku senilni plaky

o

o

Jsou to okrouhl¢ utvary zeyména v mozkové¢ kiife, 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 predchazet
zacatek klinickych znamek choroby az 15 let

Symptomatologie Alzheimerovy nemoci
Kognitivni poruchy

Mezi poruchy kognitivnich funkei fadime:

@)
@)
@)
@)
@)

Poruchy paméti a uceni

Poruchy zrakové-prostorovych (vizuospacialnich) funkci

Orientace a usudku

Korovych symbolickych funkci (afazie, agnozie, apraxie)

Exekutivnich (vykonnych) funkci (organizovani, naslednost, abstrakce)

AD je typicka plizivym zacatkem a chronicky progredientnim prib&hem
Porucha kognitivnich funkci typicky postihuje zpo¢atku pamét, predevsim
epizodickou
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Vlastni manifestni AD mtize byt pfedchazena poruchou Mild Cognitive Impairment
(MCI, mirnou kognitivni poruchou), kde dominuje porucha paméti, neni v§ak
narusena sobé&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 1 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 funkei (zrakové-prostorové orientace) se mohou
vyskytovat také v uvodu onemocnéni a mohou i nékdy predchazet poruchy paméti

o Pacienti s timto problémem selhavaji v orientaci v diive znamych prostorech,

selhavaji také v testech kresleni napft. piekryvajicich se pétithelniki, 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 anozognozie, kdy
pacienti nemaji pocit, Ze by trpéli chorobou
Dalsi poruchu, poruchu planovani ¢innosti, miZeme jako vedlejsi ndlez pozorovat
naptiklad u Testu hodin, kdy pacient mize mit potiZe s rozvrZenim jednotlivych kroki
kresby od problému s umisténim obrazku na plochu papiru, jindy naopak mize
perzistujici schopnost planovani ¢innosti zakryt poruchu vizuospacialnich funket, kdy
si pacient rozvrhne obrazek umisténim c¢isel 12-6-9-3 v zakladnich smérech ciferniku a
doplnéni zbytku ¢isel mé pak zjednoduseno

Nekognitnivni poruchy

Behavioralni poruchy mizeme definovat jako jakékoliv chovani produkované
pacientem, které miiZze znepokojovat pacienta ¢i zpiisobovat potiZe pacientovi,
pecovateli ¢i jinym osobdm v okoli pacienta
Behavioralni poruchy zahrnuji toulani, agresivitu, poruchy pfijmu potravy, apatie,
agitace, dezinhibice, emo¢ni inkontinence, dale afektivni poruchy (deprese ¢i
manie), poruchy vnimani (halucinace, iluze), poruchy mysleni (bludy)

o Pod nazvem Behavioralni a psychologické poruchy u demenci (BPSD)
Podle guidelines pro diagnostiku a 1écbu AD je doporuceno vysetiit 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 samotné kognitivni
porucha
Apatie miize mit vztah k t€z§imu prubehu AD nez jiné poruchy

o Obecné miizeme fici, ze zmény Urovné apatie nebo agitace ¢i deprese mohou

byt vysledkem selektivnich ztrat neuronil, nebo také vysledkem prostredi,

zmény pecovatele nebo choroby v ramci komorbidity ¢1 dals$i medikace

o Napf. pacient z nasi ambulance trpici AD byl klidny a podrobivy, mél svoji asistentku, kterou
nahle na prochazce fyzicky napadl

O  Pti bliz§im rozboru se zjistilo, zZe pacient mél pred touto asistentkou jiného asistenta, které¢ho
mél rad a dobie s nim vychazel, zménu pecovatele Spatn¢ snasel, a kdyz mu opakované nova
asistentka branila v prochdzce v parku do mista, kde rad sedé€l na lavicce, doslo nasledné az po
néekolika tydnech k ndhlému agresivnimu chovani, které navenek pasobilo jako
nevyprovokované a bez hlubsiho smyslu
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Poruchy se vztahem k dennim aktivitam (oblékani pacienta za asistence pecovatele,
hygiena, krmeni, ale 1 hry, sledovani televize a jiné)
o Prakticky kazdy peCovatel si vytvofi urcity pracovni a osobni vztah
k pacientovi a napt. zména pecovatele a zména denniho rezimu, kterou novy
pecovatel piinédsi, miZze byt vnimana jako stresujici nebo rusici ¢i omezujici
o Stejné tak mize byt rusivé vnimana i zména rezimu, jako je tfeba umisténi
v dennim stacionafi nebo v nemocnici
Poruchy vychazejici ze samotné podstaty Alzheimerovy nemoci souvisi
s mediatorovymi zménami v mozku, tj. tykaji se zmén v systému acetylcholinu
o Z této predstavy vychazi i posledni data z nékterych studii, kde podavani
samotnych kognitiv ze skupiny inhibitorii acetylcholinesterazy muze zlepSovat
BPSD
Velka skupina BPSD ma vztah k porucham nalady, vnimani, mySleni (deprese,
bludy, halucinace) a poruchy osobnosti
o Depresivni porucha mize byt manifestovana zejména zménami v dennich
aktivitach, naptiklad celkovou apatii nebo agitaci, coz mohou byt jedin¢ 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 odk4zan plné na své okoli, zejména pak s dal$im rozvojem choroby, kdy je
postiZena uz i jeho schopnost nezavislé hybnosti

VySetreni pacienta s podezienim na Alzheimerovu nemoc

Pti vySetieni pacienta se vzdy provadi objektivni fyzikalni a neurologické vySeti‘eni
Dale je nutné vySetfeni se zaméfenim na psychické funkce, zejména na ty kognitivni
V bézné neurologické praxi se fidime vysledkem vlastniho rozhovoru s pacientem pii
odbéru anamnézy a dale pouzivame testy MMSE a Test hodin, ACE-R, MoCA
Bézné skadlovaci metody a testy pouzivané u vySetteni u AD, a 1 ostatnich demenci, se
opiraji o testovani kognitivnich funkci, deprese, aktivit denniho Zivota, BPSD
obecné a komplexnich §kal zasahujicich vice funkei
Pti vySetieni pacientli podezielych na AD uzivame CT ¢i MRI mozku
o Tato vySetifeni ndm pfimo nepotvrdi diagnosu AD, ale vylouci jinou etiologii,
zejména expanzivni intrakranidlni procesy, (tumory, krvaceni), a ischemické
postizeni mozku
o Obvykle je nalezena pouze kortikalni a subkortikalni atrofie mozku, ktera
nemusi vZdy korelovat s tizi klinického stavu
o Na MRI mtzeme sledovat objemy hippokampti a temporalnich rohi
postrannich komor, kde je obvykle zjistén nejvétsi rozsah atrofie
Na EEG muizeme nalézt nespecifické zmény ve smyslu zpomaleni zakladniho rytmu
do pasma delta az théta aktivity
Z dalsich funkénich vySetfeni bychom se méli zminit o vySetieni PET a SPECT
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o Na téchto metodach miizeme 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 dob¢ je moznost vySetieni p-amyloidu a t-proteinu v likvoru, ale dosud
nebyla tato metoda sice piijata jako rutinni vySetfeni, mize byt ale pfinosna jako
podptrné kritérium pro stanoveni diagnézy AD, kdy je zvysena hladina celkového tau
proteinu a fosforylovaného tau proteinu a sniZzena hladina amyloidu -42 (AB-42)
- Stanoveni hladiny proteinu 14-3-3 a celkového tau proteinu je doporuceno
k vylouceni Jacob-Creutzfeldovy choroby u pacientt s rychle progredujici demenci

Farmakologicka 1é¢ba Alzheimerovy nemoci
Farmakoterapie kognitivnich poruch
- Opakovanymi klinickymi studiemi byla prokazéna a ovétena Gi¢innost pouze u 1é¢iv ze
skupiny inhibitoru acetylcholinesterdzy (iAChE) a u téZkych stadii AD byl
prokazan efekt nekompetitivniho blokatoru ionotropnich over-aktivovanych N-
methyl-d-aspartate (NMDA) glutamatergnich receptorti — memantinu
- 1AchE ovliviiyji porusenou acetylcholinergni transmisi u AD blokadou degradace Ach
+ ovlivilyji tvorbu B-amyloidu, na jehoZ tvorbé se podili mozkové cholinesterazy
o Rivastigmin, galantamin, donepezil — lehka a stfedné t€zk4 stadia AD
o Memantin — tézk4 stadia AD

Farmakoterapie nekognitivnich poruch —1é¢ba BPSD
- Ve farmakologické 1€¢bé BPSD je rozliSovana predevsim 1écba deprese,
psychotickych priznakii, 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 1écbe deprese u AD jsou farmakem prvni volby antidepresiva ze skupiny
SSRI (selektivni inhibitory zpétného vychytavani serotoninu)
= Jednd 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
inhibitori monoaminooxidasy-A (RIMA) moclobemid , nebo ze skupiny
antidepresiv 4. generace, jako jsou napt. mirtazapin, venlafaxin
oV 1écbe deprese v ramci BPSD je casto vyuZzivan trazodon
= Antidepresivum, anxiolytikum, pozitivné ovliviiuje poruchy spanku
o 'V zasad¢ se vyhybame 1éktim, které maji anticholinergni aktivitu a které tak
mohou zhorsit kognitivni deficit nebo pusobit jako delirogeny
= Z téchto diivodu 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. atypicka antipsychotika
o Z atypickych neuroleptik byly testovany dle tidaja z literatury predevsim
tiaprid, risperidon, olanzapin
o Udajn& bohuzel zvysuji riziko cerebrovaskularnich a KVS onemocnéni

13



- U poruch spanku a p¥i anxieté pouzivame Casto pfimetené davky atypickych
neuroleptik, a to ve snaze vyhnout se uziti benzodiazepint, u kterych je zvySené
riziko zhorSeni poruch paméti a celkoveé zhorSeni stavu kognitivnich funkci u AD

Lécba nefarmakologicka

- Nejdulezitéjsi je neustala stimulace pacienta a konfrontace pacienta s okolni
realitou

- Rehabilita¢ni programy pro pacienty s AD jsou zaméfeny na kognitivni a fatické
funkce, dlraz je kladen na pamét’ a reedukace zékladnich aktivit bézného zivota

- Je vhodné mit népisy na fotografiich s ¢leny rodiny, pokud je nepoznava, vhodné je
mit kalendat pobliz lizka, kde na jednotlivych listech je pro lepsi orientaci uvedeno
pouze datum soucasného dne

- Pokud pacient zapomina provést n¢které ukony, event. pro jejich neprovedeni miize
nastat ohrozeni pacienta, musi byt dan4 rizika omezena napisy apod., napf.
»zkontrolovat, zda je zavien plyn po vareni®, ,,zaviit vodu po umyti®...

- Pokud je pacient nadale doma alespon ¢astecné nezavisly, ale zapomina na nékteré,
zejména opakujici se aktivity, je vhodné pouzit riznych Casovact ¢i elektronickych
upominkovaci a diaft, a to jak pro uzivani 1€k, tak pro aktivity dal$i s pfipominkami

- Cviceni paméti mizeme provadét za pomoci publikaci, které pro tyto ucely jsou jiz
dnes na naSem kniznim trhu, miiZeme si pomoci ale 1 jednoduchymi hrami jako karty

- Pexeso je pomérné oblibené a jednoduse se v této hie pacientovi davkuje zatéz
vybérem piiméieného poctu dvojic karet; daleko lepSi nez vyplilovéni kiizovek

Péce o pecCovatele pacienti

- AD je choroba, ktera postihuje celou rodinu a blizké pacienta

- Pecovatelé jsou vystaveni extrémni psychické a fyzické zatézi, ze které neziidka
nemaji tniku po celych 24 hodin kazdy den v tydnu

- Nemala je Casto 1 zatéz financ¢ni, pecovatelé pacientli s AD Casto ztraceji zaméestnani

- 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
Dochézi ke zhorSovani intelektualnich funkeci, které interferuji s aktivitami denniho
Zivota
Podkladem VD je anamnéza cerebrovaskuldrniho onemocnéni ¢i pfimo jizZ zndmky
prodélané CMP
Ke splnéni kritérii VD je nutny ur€ity rozsah a objem takto postizené mozkové tkan¢
U pacientli s VD jsou pritomny neurologické ptiznaky cerebrovaskularniho
onemocnéni a je ¢asova souvislost a vzajemny vztah demence s cerebrovaskularni
chorobou — k rozvoji demence dochazi béhem 3 mésicii po CMP
Symptomatologie vaskularni demence se lisi dle zakladniho typu cévniho postiZeni
mozku
Pro vaskularni demence je typicky zejména fluktuujici (= kolisavy) pribéh, jsou Casté
zmeény v obraze kognitivnich a nekognitivnich poruch, prab¢h je ,,schodovity* s takto
postupnou kolisavou progresi v zavislosti na vzniku novych mozkovych infarkti
Casto byva pfidruzena depresivni porucha, zejména epizodicky
Udava se, ze u vaskularni demence ¢asto zustava na rozdil od AD pomérné dlouho
zachovana osobnost, a to 1 s ndhledem na chorobu
U pacientli byvaji ¢asté loZiskové neurologické nalezy, vcetné postizeni hlavovych
nervi, hemiparéz, pyramidovych irita¢nich jevli, mozeckové ptiznaky, poruchy chuze,
afazie, apraxie atd., Casta je inkontinence jiz v ¢asnych stadiich
Typologicky rozeznavame vaskularni demence:
o Demence pri mikroangiopatii
o Subkortikalni ischemicka leukoencephalopatie v disledku hypertonickeé
mikroangiopatie mozkovych tepének
o Amyloidova angiopatie
Demence je predevsim subkortikalniho typu, v popiedi je porucha exekutivnich
funkei a poruchy chiize (tzv. ,,Jower body parkinsonism®, parkinsonismus dolni
poloviny téla), dysartrie, n¢kdy sfinkterové potize
Demence pri strategicky umisténém mozkovém infarktu
o Kortikdlni strategicky umisténé infarkty:
* Frontélni lalok — rozvoj aféazie, imitac¢ni apraxie, dezinhibice ¢i apatie
* Hipokampalni 1éze — rozvoj amnézie
=  Gyrus angularis — rozvoj konstrukéni apraxie
» Parietalni klira — rozvoj apraxie, anozognozie, neglect syndrom,
porucha zrakové-prostorovych funkei
o Subkortikélni strategicky umisténé infarkty:
* Oboustranna thalamicka 1éze — rozvoj t¢zkého dysexekutivniho
syndromu a osobnostni zmény

2. Multiinfarktova demence (opakované mozkové infarkty)

o Opakované ikty s drobnéjSim nebo rozsahlej$im postizenim tkané
o U jednotlivych pacientil se deficity 1isi (kombinace afazie, apraxie, dysartrie,
poruchy planovani, usudku, chovani)
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o Témét vzdy pfitomny loZiskové neurologické piiznaky typu hemiparézy,
poruch ¢iti, kmenové symptomy, extrapyramidové symptomy
o Progrese ma schodovity raz odpovidajici postupné se objevujicim iktim

3. Demence pii mozkové hypoperfuzi
o Jde o disledek srdecni zastavy, vyrazné hypotenze ¢i ischemie hrani¢nich
oblasti povodi mozkovych tepen pii hypotenzi a hypoperfiizi mozku
4. Demence pii mozkovém Kkrvaceni véetné krvaceni subarachnoidalniho
5. Demence v disledku jinych vaskuldrnich mechanismii, kombinaci uvedenych
mechanizmii nebo neznamych mechanizmi
6. Hereditarni vaskularni demence
- Se vzrlstajicim vékem vzriista incidence a prevalence vaskularnich onemocnént,
nemoc ¢astéjs$i u muzi (muzi vice koufi a piji, také méné cvici)
Epidemiologie
- Prevalence (pocet ptipadli onemocnéni v celé zkoumané populaci) vaskularni demence
v rozmezi 75-90 a vice let je u muzt 1,5-11,1 % au Zen 1,3-7,7 %
Lécba

Dutlezita je 1écba interkurentnich onemocnéni, kterd zvysuji rizika cerebrovaskularniho
onemocnéni a jsou zvysené piitomna u pacientli s cévnim postizenim mozku, zejména
AH, ICHS, DM, obezita, dyslipidémie

Dale jsou pouzZivana farmaka, kterd mohou zabrafiovat vzniku novych mozkovych
ischemii, v této oblasti terapie jsou dle indika¢nich kritérii pouzivana antikoagulancia
a antiagregancia

Nootropika (piracetam, extrakt z Gingko biloba) neméla prokdzanou vyznamnou
ucinnost

Prokazan byl pozitivni efekt inhibitord acetylcholineterazy (donepezil, galantamin a
rivastigmin), tyto léky jsou ale zatim pouzivany pouze u AD a rozSifeni jejich indikace
1 na vaskuldrni demenci zatim nebylo schvaleno

Nefarmakologické postupy jsou obdobné jako u Alzheimerovy nemoci
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37. Migréna — definice, patofyziologie, diagnosticka kritéria a
zakladni forma

Bolest hlavy — uvod:
- patii mezi nejcastéjsi obtize, pro které nemocni vyhledavaji 1ékare
- bolesti hlavy jsou obtizemi, které predstavuji Siroké spektrum onemocnéni s odliSnou
etiologii, patogenezi a biologickym vyznamem pro organizmus
- stanoveni diagn6zy rozhodujicim zpisobem napomaha kvalitné a dostate¢né podrobné
odebrana anamnéza, ktera je Casoveé narocna a vyzaduje dobrou znalost charakteristik
jednotlivych typth bolesti
- prvnim krokem v diferencidlni diagnostice by mélo byt rozliSeni primdarnich bolesti
hlavy (bez nalezu organického podkladu) od sekunddrnich (vzniklych jako projev
organického postizeni mozku nebo jinych télesnych systémi)
- rozliSeni primérni a sekundarni bolesti hlavy je zasadni 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 kranidlni nebo
cervikalni oblasti
7. Bolest hlavy v souvislosti s nitrolebnim postizenim (onemocnénim) jiné nez
cévni
etiologie
8. Bolest hlavy v souvislosti s uzitim farmakologicky t¢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, zubi nebo dutiny ustni
12. Bolest hlavy v souvislosti s duSevni (psychiatrickou) poruchou

III. BOLESTIVE KRANIALNI NEUROPATIE, DALSI BOLESTI HLAVY A
V OBLICEJI
13. Bolestivé kranidlni neuropatie a jiné bolesti v obliceji
14. Jiné bolesti hlavy (v tomto systému neklasifikované nebo neurcené)

- bolestivymi strukturami v oblasti hlavy jsou: kiize, podkoZi, periost, perikranidlni
svaly, mozkové obaly, mozkové cévy, hlavové nervy se senzitivni funkci, struktury
oka a ucha se senzitivni inervaci, zuby, periodontélni struktury a sliznice dutiny ustni a
paranazalnich dutin
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- zdrojem bolesti u migrén = trigeminovaskularni systém (vlakna horni vétve
trojklaného nervu (n. ophthalmicus), ktera jsou v kontaktu s mozkovymi a durélnimi
cévami)

- u bolesti tenznich se stavaji zdrojem nocicepce nervova zakonceni v perikranialnich
svalech, které jsou ve zvySeném tonu

- Cluster headache a autonomni bolesti hlavy jsou vyvolany aktivaci trigeminu

Klinicka diagnostika bolesti hlavy:

- prvnim a nejvyznamnéj$im krokem pro stanoveni diagnézy je systematicky a pecliveé
odebrand anamnéza, nejen o soucasnych obtizich, ale 1 podrobné 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)? Pfipadné jakou intenzitu dosahuji na $kale 0-10? Cemu
se daji pfirovnat a jakou maji kvalitu (ostra, bodava, tepava, busiva, svirava, rozpinava, jako na rozskoceni,
jako by néco prasklo v hlavg, ...). Trpite jednim nebo nékolika druhy bolesti hlavy? Jak ¢asto se objevuji?
Jak dlouho trvaji, kdyz se objevi? Da se fici, ¢im jsou vyvolavany? Po ¢em se zhor$uji? Po ¢em se zmirnuji
nebo ustupuji? Jsou spojeny s jinymi obtizemi (bolesti kréni patefe, zvySeni krevniho tlaku, tiraz hlavy nebo
kréni patete, ...)? Jsou horsi pfi télesné 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, popi. menstruaéni cyklus a hormonalni antikoncepce na
bolesti hlavy?

Popsany soubor otazek umoznuje ¢astecné 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 (napi. cyklické zvraceni,
abdomindlni migréna...)

- migréna predstavuje 2. nejcastejsi primarni typ bolesti hlavy, ktery ma prevalenci u
evropskych zen kolem 15-20 %, u muz je asi 3-4 krat mén¢ Casty
Migréna s aurou i bez aury
- se obvykle poprvé objevuji u divek v dobé kolem
menarche
- bolest hlavy Casto byva jednostranna

TAB. 1. Diag

ickd kritéria pro migrénu bez aury (up: dle ICHD-3,2018).

A: nejméné pét atak spliwjicich kritéria B-D

B: trvini jednotlivé ataky bez lécby nebo pfi nedostateéné lécbé 4-72 hodin

- u ¢asti nemocnych (pfiblizné u 30 %) vsak mohou

byt bolesti hlavy u migrény diftzni

z ¢asového hlediska by nelécena migren6zni epizoda
méla trvat mezi 4 az 72 hodinami

vlastni bolest byva popisovana jako tepava
(pulzujici), busiva

intenzita bolesti v neléCeném zachvatu je stiedné
silna az silnd, dle VAS 6-9/10 bb — typické jsou
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C: bolesti hlavy spliuji alespor dvé z nsledujicich podminek:
1. jednostranni lokalizace
2. pulzujici charakter
3. stiedni a silnd intenzita
4. akeentace fyzickou aktivitou

D: pritomnost alespon jednoho z nisledujicich priznaki
1. foto- a fonofobie

2. nauzea/zvraceni

E: nebylo prokizino jiné onemocnéni
TAB. 2. Diagnostickd kritéria pro migrénu s aurou (upraveno dle ICHD -3, 2018
A: nejméné dvé ataky spliujici kritéria B-D
B: jeden a vice plné reverzibilnich piiznaka aury
1. zrakove
2. senzitivni
3. tedove jazykove
4. motorické
S. kmenove

6. retindlni



privodni znaky — zvySena citlivost na svételné podnéty (fotofobie), na zvukové
podnéty (fonofobie) a jeji zesilovani pii zmeéné polohy téla nebo pfi fyzické cinnosti
- dalSim charakteristickym rysem migrén je nauzea, asto spojena se zvracenim
- nejvyssi intenzita byva obvykle prvni den zachvatu, kdy v dal§im dnu nebo dvou
dnech bolesti 1 privodni pfiznaky ustupuji
1. faze prodromalni
- trvajici od n€kolika hodin po nékolik dnil, kdy pacienti popisuji zmény nalady,
podrazdénost, zménu chuti na jidlo (odpor vii¢i nékterym pokrmiim, nebo naopak
zvySend chut naptiklad na sladkosti)
2. aura
- vyskytuje asi u 20 % migrenikil ve formé loZiskovych neurologickych projevii
s variabilnim klinickym obrazem
= obvykle se objevuje pted rozvojem bolesti hlavy, mén¢ ¢asto i v jejim pritbéhu, a trva
minuty az desitky minut
e zrakova (vizualni) = 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 priznakem aury prechodné poruchy reci
e jiné (paréza)
- migren6zni aura nema motorické zadnikové projevy, hemiparéza/hemiplegie je
typickym ptiznakem fidce se vyskytujicich hemiplegickych migrén
3. faze vlastni bolesti
- se Casto rozvijeji jiz v ¢asnych rannich hodinéch, resp. pacient se s nimi probouzi
- faktory provokujici migrénu: menstruace, poziti i malého mnozstvi alkoholu,
nekterd aromatickd nebo kotfenéna jidla, negativni psychické faktory, resp.
ukonceni plisobeni psychické zatéze (tzv. vikendové bolesti hlavy)
- kritérium pro zahgjeni profylaktické terapie: vice jak tfi silné zachvaty migrény za
meésic, s trvanim jedné ataky déle nez 48 hodin, intolerance nebo kontraindikace
symptomatické 1éCby

Familiarni hemiplegickd migréna
- je skupinou onemocnéni s autozomalné¢ dominantnim typem dédicnosti a
charakterizovanou pfechodnou obrnou na jedné poloviné téla, kdy se obdobny
tranzitorni motoricky deficit objevil 1 u dal$iho pokrevniho pfibuzného
» Familiarni hemiplegicka migréna typ 1, 2, 3
Chronickd migréna
- se objevuje po vice jak 15 dnil v mésici, a to nejméné po tfi po sob¢ nasledujici
mésice
- fenotypové jde o kombinaci migrény a tenznich bolesti hlavy
Migrendzni status
- pfedstavuje situaci, kdy zachvat, nebo rychle po sob¢ se opakujici zdchvaty trvaji
vice nez 72 hodin

Komplikace migrény:
- status migrenosus = migrendzni zachvat trvajici déle nez 3 dny
- migrenozni infarkt= velmi vzacné, trvajici n€kolik dni, kdy dojde k ischemizaci
mozkové tkané 1 ptes 1écbu
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38. Lécba migrény — zakladni principy, akutni lécba,
profylakticka lécba, nové 1é¢ebné moZnosti

Lécba migrény

migréna je celozivotni chronické onemocnéni
lécbou se miizeme pokusit modulovat priibéh a intenzitu projevii choroby
zakladem terapie migrény: je pokus o odstranéni spoustécich faktord, Gprava
Zivotospravy, rezimu spanku, dietnich navyka
u leh¢ich epizod:
BéZna nekombinovana analgetika obsahujicimi napft. kyselinu acetylsalicylovou nebo
paracetamol
nesteroidni antiflogistika — ibuprofen, indometacin, nimesulid
aplikace prokinetik/antiemetik (metoclopramid, thiethylperazin) = ¢imZ dosahneme
lepsi evakuace zaludku, zvySeni resorpce podavanych analgetik a potlaceni nauzey a
zvraceni
u stfedné tézkych a tézkych zachvati:
terapie specifickymi antimigreniky agonisty 5 hydroxytriptaminovych (HT) receptorti
tzv. triptany
o triptany blokuji uvolnéni substance P
o prostfednictvim stimulace 5-HT1D ptisobi vazokonstrikci meningealnich,
duralnich, pidlnich a cerebralnich cév
o 7 druhQi: sumatriptan, naratriptan, zolmitriptan, eletriptan, rizatriptan,
frovatriptan, almotriptan) — dostupné v CR
o nejdostupnéjsi sumatriptan
o vedlej$i uinky: 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

1! SHT1sB receptoru pritomny v koronarnich tepnach =mezi absolutni kontraindikace

podani patri akutni infarkt myokardu, DalS§imi jsou Printzmetalova angina,

dekompenzovana arterialni hypertenze a stavy po ischemické cévni mozkové

prihodé!!!

- profylaktickd lé€ba: uvazujeme v piipadé€ tfi a vice migrén v mésici nebo pfi téZkych,

nékolik dni trvajicich zachvatech, které Spatné reaguji na akutni 1é€bu + u pacientli
s kontraindikacemi akutni terapie

antiepileptika = nejcast¢jsi 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 minimaln¢ Sest i vice mésicti.

- za¢iname vzdy nizkou davkou na vecer; davku postupné zvysujeme, dokud
nedosahneme ucinnosti (do stropové davky) nebo nedojde k vyskytu vedlejsich ucinka
neurostimulaci okcipitalnich nervii= u farmakorezistentnich pacienti

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 difizni (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 vlasti pii dotyku nebo pii ¢esani. Jejich
intenzita je, na rozdil od migrén, mirna nebo sttedni, dle VAS 3-4/10 bb.
- rozvijeji se az v priabchu dne; nejsou zhorSovany télesnou aktivitou
- nebyva nauzea nebo zvraceni
- déleni podle Cetnosti vyskytu
= epizodicka tenzni bolest hlavy s nizkou frekvenci (méné nez jednou za mésic nebo
méné nez dvanactkrat do roka)
= Casta epizodickd tenzni bolest hlavy (vice jak jeden a méné€ nez 15 dni v mésici,
nejméng po dobu tii mésicl)
= chronicka bolest hlavy tenzniho typu (po vice jak 15 dnti v mésici, nejméné po dobu
tif mésici)

Lécba tenznich bolesti hlavy:
- 1é¢ba epizodickych a chronickych tenznich bolesti hlavy se 1isi
- uepizodickych bolesti s nizsi 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 raciondlni pro vysoké riziko vzniku
zavislosti a neZadoucich uc¢ink typickych pro tuto 1ékovou skupinu (nejcasteji
gastrointestinalni krvaceni a rozvoj bolesti hlavy z naduzivani)!!!!
- u chronickych forem tenzni bolesti
= profylakticka Iécba: tricyklicka antidepresiva (amitriptylin 30-75 mg)
* venlafaxin 150 mg a mirtazapin 30 = 1éky 2. volby fadime

Bolesti hlavy v souvislosti s uzitim farmakologicky u¢inné liatky nebo s jejim
vysazenim
- zékladnim pfedpokladem pro stanoveni spravné diagnozy dostate¢né pecliva
farmakologicka anamnéza a znalost nezddoucich uc¢inkl 1ékovych skupin a
jednotlivych 1€k, které vedou k rozvoji téchto bolesti
o bolesti hlavy vyvolané naduZivanim akutni analgetické medikace a triptanii =u
pacientl s chronickymi formami primarnich bolesti hlavy napt. tenzni cefaleou nebo
frekventni migrénou
- vétSing ptipadi dochézi k rozvoji chronickych dennich bolesti hlavy, které
nereaguji na obvyklou medikaci — nej€astéji zneuzivané 1ékové skupiny: volné
prodejnd analgetika-antipyretika, kombinovana analgetika, triptany a dfive Casto
naduzivany ergotamin ve fo
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40. Cluster headache a dalSi trigeminové autonomni bolesti hlavy
— zakladni patofyziologie, klinicka diagnostika, zakladni
princip 1é¢by, odliSnost od migrény

Cluster headache

Lécba:

na rozdil od migrény a tenznich bolesti hlavy, vyskytuje nékolikandsobné Castéji u
muzil

objevuje se po urcité casové obdobi, po kterém nésleduje obvykle delsi casovy
interval s Uplnym vymizenim potizi (epizodicky cluster headache), mén¢ ¢asto
nedochazi k remisi vice nez 1 rok (chronicky cluster headache)

prisn¢ jednostrannd bolest, s maximem v oblasti o¢nice nebo spanku, trvajici 15-
180 minut

jednotlivé ataky se mohou opakovat az osmkrat za den, ¢asto 1 v noci

periorbitalni bolest je charakteristicky spojena s vegetativnimi projevy — midzou,
chemozou spojivek, lakrimaci, zdufenim nosni sliznice a sekreci z nosu, nékdy 1
pocenim na Cele a tvari a otokem vicka na postizené strané

typ bolesti se riizni = €asto tepava nebo busiva bolest, vzdy vysoké intenzity, VAS
9-10/10bb.

patii k nejhtife snesitelnym bolestem hlavy

béhem zachvatu jsou pacienti neklidni, rozruSeni, nevydrzi na mist€, popochazeji
(,,no¢ni chodci®)

- akutni lécba:
= v prvé fad€ doporucena inhalace 100 % Kkysliku s pritokem 6-12 1/min, sumatriptan
6 mg s.c., popf. sumatriptan 20mg ¢i zolmitriptan 5.10mg intranazalné na postizené
- profylakticka léc¢ba:

* V EU figuruje verapamil nejmén¢ 240 mg denné

kratkodoba profylaxe kortikosteroidy.

= spolu s cluster headache jsou do skupiny trigeminovych autonomnich bolesti hlavy
zatazeny 1 dalsi typy bolesti hlavy:

» Epizodicka paroxyzmdlni hemikranie ma obdobné ptiznaky jako cluster headache,
zachvaty jsou vSak kratsi (2-30 minut) a jejich pocet presahuje 20 epizod v jednom
dni. Tato hemikranie postihuje Castéji zeny a v 1&€b¢ se dosud pouziva nej€asteji
nesteroidni antirevmatikum indometacin.

» Chronickad paroxyzmdlni hemikranie se od epizodické 1i8i trvanim potizi po dobu
vice nez jednoho roku bez remisi. Spolehliva profylakticka 1é€ba neni znama, i zde se
prednostné pouziva indometacin
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41. Primarni bolesti hlavy v klinické praxi — na co se zamérit
v 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 hlavn¢ mladsich pacientii

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 v§ak vazany na situace, v nichZ opakované
vznikaji a u nichZ nelze prokazat sekundaritu

Primarni bolest hlavy pii kasli

Priméarni bolest hlavy pii fyzické zatézi

Primérni bolest hlavy spojend se sexudlni aktivitou

Primérni bolest hlavy spojena s poZitim nebo inhalaci chladového stimulu

Priméarni bolest hlavy spojend se zevni kompresi lbi

Nové€ vzniklé denni trvalé bolesti hlavy

Diagnéza:
- diagndza vSech téchto typli mliZze byt stanovena jen per exclusionem, tj. po vylouceni
veSkerych organickych pficin
- hlavné tfeba 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, ¢etnost uzivani medikace
- znamky hyperaktivity PARASY
- pfitomnost aury / fokalné neurologické ptiznaky

Anamnestické dotazy u bolesti hlavy:

Odkdy Vas boli hlava? Kde Vés hlava boli — na jednom misté nebo se mista bolesti stfidaji? Jak jsou
bolesti silné (mirné — stfedné silné — silné — nesnesitelné)? Pripadné jakou intenzitu dosahuji na
skale 0-10? Cemu se daji piirovnat a jakou maji kvalitu (ostra, bodava, tepava, busivé, svirava,
rozpinava, jako na rozskoceni, jako by néco prasklo v hlavé, ...). 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 zmirnuji nebo ustupuji? Jsou spojeny s jinymi
obtizemi (bolesti kréni patete, zvyseni krevniho tlaku, uraz hlavy nebo kréni pétete, ...)? Jsou horsi
pti télesné zatézi? Jsou vyvolavany psychickymi podnéty nebo stresem? Byvaji doprovazeny
nevolnosti nebo zvracenim? Vadi béhem bolesti hlavy svétlo nebo zvukové podnéty? Ustupuji po
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ulehnuti nebo po spanku? Jaky vliv ma alkohol, popt. menstrua¢ni cyklus a hormonalni
antikoncepce na bolesti hlavy?

Popsany soubor otazek umoziuje ¢astecné odlisit primarni bolesti hlavy od sekundarnich. A je
vyhodny pro orientaci mezi jednotlivymi typy primarnich bolesti hlavy

SEKUNDARNI BOLESTI HLAVY

Priznaky:

- vy$si vek pii vzniku bolesti hlavy (nad 50.r)

- akutn€ vzniklé progredujici bolesti hlavy

- rozvoj neurolog. loziskovych piiznaki

- Dbolesti hlavy zhorSujici/ zlepSujici se po postaveni / v leze na zadech, bolest hlavy pfti
Valsalvové manévru

- celkové ptiznaky: febrilie, ubytek hmotnosti

- anamnéza chronického onemocnéni a imunosupresivni terapie (malignita, systém. Al

choroby)
Priciny: [famitypbolesbiary  Migréna he
_ v ’ . difuzni distribuce bolesti Casto jednostranna bolest jicihe 5 v kol
naduzivani gnalgetlk . o i v pulzujictho  ostrd bolestv okolioka
- posttraumgtlcke bolesti hlavy B it projerts s, vomits oto-afonokobie s bkrimact bt
- degenerativni onemocnéni kréni vicka a midzou B
patete, dysfunkce g plentunion prevahau muzi
. I4 It :0 20 % pritom: z
temporomandibulédrniho kloubu ” - S -
L, . , ataky: hodiny-dny délka nelédené ataky: 4-72 hodin delka trv Ky: pri
- refrakéni vady, nelé¢eny glaukom L
- temporalni arteritida frekvence atak v primers cytkrse frekvence atak: jedenkeita StyHkedt
- nekompenzovan4 arter. hypertenze ' o
bolest mimé intenzity bolest stéedin  silne ntenz silng, kruti bolest
nenarutuje denni innosti interference s dennimi 3 peacovnimi fe sd ap
aktivitami aktivitami
. . VAS3-4/10bb VAS 6-9/10bb VAS9-10/10bb
Bolest hlavy v souvislosti s urazem hlavy Hepbieseyricko :
¢ > e 0 24tei thorduje se fyzickou nimahou psychomotoricky neklid (noéni
a/nebo kréniho useku padteie choda)
- Vyiaduje vySetfeni zobrazovacimi WW‘I_’W_“PY-‘ analgetika/nesteroidni antirevmatika  inhalace kysliku, prstok 7-15 1/min.
) o > W'lm‘emldmanum'm.\lik.x aantiflogistika, triptany apod. triptany, lidokain, obstfik
metodami, k vylouceni Antflogistika apod. okeipitslnich nn.

strukturalniho postiZeni, ale rovnéz
vySetieni technikami myoskeletalni mediciny k prikazu nebo vylou¢eni blokad a
reflexnich zmén v mekkych tkanich

Bolest hlavy v souvislosti s cévnim postiZenim v kranidlni nebo cervikalni oblasti

- bolesti hlavy v souvislosti s cévnimi malformacemi, kdy vyrazn€ odli$né ptiznaky
byvaji v situacich bez ruptury, zatimco kruté, prudce se rozvijejici bolesti sveéd¢i s
vysokou pravdépodobnosti pro subarachnoidalni krvaceni (nej¢astéji pii ruptuie
aneuryzmatu)

- uintracerebralniho krvéceni pfevazuji ptiznaky rozvijejiciho se syndromu nitrolebni
hypertenze, spolu s topickymi ptiznaky postizené oblasti mozku a bolesti hlavy
zUstavaji v pozadi.

Bolest hlavy v souvislosti s nitrolebnim postiZenim (onemocnénim) jiné, nez cévni etiologie

- zahrnuje bolesti hlavy pfi likvorové hypertenzi ¢i hypotenzi, néktera zanétliva,
nadorova, endokrinni onemocnéni (hypotalamicka a hypofyzarni)

- jsou spojeny s poruchami koncentrace, orientace a paméti, jako i se zménami
psychickych projevii a chovani (atlum nebo naopak ,,odbrzdéné* 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, zubii nebo dutiny ustni
- diagnostickym 1 terapeutickym problémem je cervikogenni bolest hlavy, ktera se mize
vyskytovat v riizné casové vazb¢ u pacientll 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 (napt. migrénou)
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42. Roztrousena sklerdza — epidemiologie, patogeneze, klinické
projevy, diagnostika, diferencialni diagnostika

Demyeliniza¢ni onemocnéni CNS

- charakterizovana poskozenim myelinu v centralnim nervovém systému, které byva
velmi Casto provazeno ztratou axonli

- dé¢leni demyelinizacni onemocnéni CNS do 5 zékladnich skupin (podle Valk a van der
Knaap):

1. zanétliva neinfekéni demyeliniza¢ni onemocnéni:
e Roztrousena skler6za mozkomisni

e Varianty roztrousSené skler6zy 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 infek¢ni demyeliniza¢ni onemocnéni
e Akutni hemoragicka leukoencefalopatie
e Progresivni multifokalni leukoencefalopatie (PML)

3. ziskana toxicko-metabolick4 demyeliniza¢ni onemocnéni
e Deficience vitaminu B12
e Centralni pontinni myelinolyza

e Onemocnéni Marchiafava-Bignami

4. hypoxicko-ischemicka demyeliniza¢ni onemocnéni
% Posthypoxicka leukoencefalopatie

5. traumaticka demyeliniza¢ni onemocnéni
¢ Traumatické mozkové poskozeni

RoztrouSena skleroza mozkomisSni

- chronické autoimunitni zanétlivé demyeliniza¢ni onemocnéni CNS vedouci
k demyelinizaci nervovych vléken a jejich nasledné ztraté

Epidemiologie RS
- onemocnéni, na jehoZ rozvoji se podili cel4 fada environmentalnich a genetickych
vlivll
- prevalence vyskytu RS se lisi v zavislosti na etnickém plvodu 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 uzemi: v USA, Kanadé¢, Australii a
Novém Zélandu

- v Asii misto RS dominuje onemocnéni neuromyelitis optica Devic, v oblasti rovniku je
témef nezndma

- prevalence onemocnéni RS u nés: 80—130 nemocnych na 100 000 obyvatel

- pomér vyskytu Zeny:muZi 2:1

- mnoho studii popisuje souvislost mezi intenzitou UVB zéfeni a prevalenci RS =
s ptibyvajici intenzitou UVB zafeni klesa vyskyt onemocnéni RS (schopnosti UVB
zateni indukovat v klizi 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 I (HSV

- rizikovymi faktory pro vznik ataky: infekce a stavy spojené se zvySenim aktivity
imunitniho systému (ockovani, porod, menarche, klimax)

Etiopatogeneze RS
- charakterizovana procesem zanétu a neurodegenerace

- typicky je nalez mnohocetnych infiltrati v bilé hmot¢, ve kterych se nachéaze;ji
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-lymfocytl cilenych na neidentifikovany antigen

1. Autoimunitni teorie

- pti posSkozeni mozkové tkan€ dochézi k aktivaci mikroglie, ktera ovliviiuje HLA
systém

- aktivovana mikroglie produkuje cytokiny a chemokiny umoziujici vstup lymfocyta,
monocytil a dendrocytiim podobnym buiikam do 1éze

- soucasné s tim se antigeny z CNS dostavaji do periferie (nalézany v krénich a
paraspinalnich lymfatickych uzlinach)

- imunitni reakce se spousti v lymfatickych uzlinach, kde dochéazi k vazbé antigenu na
antigen-prezentujici buiiku prostfednictvim MHC II. tfidy a soucasné k navazani CD4+
T-lymfocytu ptes receptor T-lymfocytu (TCR)

- tato vazba iniciuje klonalni expanzi CD4+ T-lymfocytl, které ptechazeji pres hemato-
encefalickou bariéru (HEB) a nachazeji se predevSim perivaskuldrné a v meningach

- CD8+ T-lymfocyty rozeznavaji molekuly MHC 1. tfidy a nachazeji se tedy uvnitf
zanétem postizené tkan¢

- aktivovan¢ 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 prostednictvim
dendritickych bun¢k = jejich klonalni expanzi spousti vazba na aktivovany antigen-
specificky T-lymfocyt

takto aktivované B-lymfocyty pfechazeji rovnéz pres HEB, infiltruji perivaskularni
prostory a meningy a produkuji antigen-specifické protilatky

= reparace poskozenych myelinovych pochev je moZna pouze na po€atku onemocnéni, kdy

neni jeSté poskozeno velké mnozstvi oligodendrocytt, které jediné jsou schopny vytvaret
centralni myelin

=nov¢ vytvoreny myelin neni plnohodnotny, je tenci a kratsi; vedeni vzruchu je pomale;jsi

= po opakovanych vzplanutich zdnétu v urcité lokalizaci dochézi k poskozeni 1

oligodendroglie, coz zplisobuje 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); Castéjsi v akutnim stddiu onemocnéni nez v obdobi chronické progrese.

Formy RS

ataka = vznik novych nebo zhorseni jiZ stavajicich neurologickych ptiznakd, které trvaji
alespont 24 hodin a nejsou provazeny horeckou
progrese = trvalé zhorSeni objektivniho neurologického nélezu trvajici 3—6 mésici
e Kklinicky izolovany syndrom (CIS) = prvni klinicky pfiznak onemocnéni RS
e Kklinicky definované RS (CDMS) = pokud se vyvine dalsi ataka
e relabujici remitujici
- trpi 85 % nemocnych v prvnich 10-15 letech nemoci

- atakami s rizn€ dlouhymi obdobimi remisi a s riznou mirou upravy klinického
nalezu po jednotlivych atakach

- v tomto obdobi je na MR patrnd vysoka zanétliva aktivita
- béhem let mira zdnétu klesa a RS ptechazi do

e stadia sekundarni chronické progrese

- ataky jiz nejsou tak ndpadné a dochazi spise k postupnému naristu neurologického
deficitu

- pfevaha neurodegenerace a vycerpanim rezerv CNS

- uroven neurologického deficitu odpovida stupni 4-5 Kurtzkeho skaly (EDSS)

e relabujici-progredujici

- s vysokou zanétlivou aktivitou a soucasn¢ s velkou mirou neurodegenerace
- neuplnd uzdrava po atakach

- charakterizovan postupnym nardstem neurologického deficitu a béhem nékolika
malo let nemocného téZce invalidizuje

- postihuje asi 3 % nemocnych

e primarni progrese — od pocatku onemocnéni k pozvolnému naristu invalidity,

predevsim spastické paraparézy DKK
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- patogeneticky ponékud odlisny = prevlada neurodegenerace a ztrata
oligodendrocytl i axonl

- terapeuticky velmi malo ovlivnitelny

e benigni RS = po mnoha letech trvani onemocnéni, kdy nedochézi k atakam ani
k progresi invalidity

e maligni, Marburgska forma = béhem tydni az mésicli vede nezavisle na terapii
k tézké invalidizaci aZ smrti jedince

e tumoriformni RS = klinickym i MRI obrazem muize imitovat nadorové onemocnéni,
infekeni €i jiné zanétlivé onemocnéni; pritomnost solitdrnich lozisek v bilé hmot¢
mozkové vétSich nez 2 cm s perifokdlnim edémem a prstencitym vychytavanim

kontrastni latky pfi MR vysetieni

Klinické priznaky

- raznorodé

jejich charakter zavisi na lokalizaci zanétlivého infiltratu:

naopak lozisko v oblasti kolem komor mtize zistat asymptomatické

retrobulbarni neuritida — zanét o¢niho nervu; nejcastéj$im a vétsinou prvnim piiznakem
- zhorSeni vizu, od zamlZeni, pies skotomy a poruchu barevného vidéni, az po kompletni
ztratu vizu
- dochazi k demyelinizaci optiku provazené lokalnim otokem, ktery se milZe projevovat
prominenci papily o¢niho nervu na o¢nim pozadi
- Uhthoffiiv fenomén = po vétsi zatézi (fyzicke, ale napf. 1 v horku) dochazi

Mrwe

k ptechodnému zhorSeni vizu, které po odeznéni vyvolavajici pti¢iny ustupuje

poruchy ¢iti (hypestézie, parestézie, hyperestézie)

centrdlni poruchy hybnosti provazeny spasticitou = zvyseni svalového tonu v disledku
pteruseni tlumivych drah z vys$sich etdzi a miSnich interneuront

mozeckové poruchy = velmi malé 1éze mozeckovych drah mohou zpiisobit t¢zky defekt

poruchy okulomotoriky a nystagmus = zplisobeny 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

e unava

bolest

Lhermittiv pfiznak

Diagnostika
Kurtzkeho Skala Expanded Disability Status Scale
- posouzeni klinického stavu pacientli a hodnoceni jeho vyvoje v ¢ase

- hodnoti 8 funk¢nich systémi: vizus, mozkovy kmen, pyramidovy, mozeckovy a senzitivni
systém, sfinktery a mentélni status
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- nevyhoda: zohledituje hlavné schopnost chiize, 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 (periventrikuldrng, juxtakortikalné, infratentorialn€ nebo v mise)

e diseminaci v ¢ase (DIT) - soucasna ptitomnost asymptomatickych Gd-enhancujicich
a neenhancujicich 1¢ézi na jediném skenu

- pokud tato kritéria nejsou splnéna, je nutné provést kontrolni MR vySetfeni s Casovym
odstupem

Pomocna vySetreni

» MR: dvé zékladni role: 1. podporu diagnézy RS a vylouceni jinych chorob v ramci
diferencialni diagn6zy a 2. monitoraci prib¢hu onemocnéni a predikci mozného
klinického zhorSeni

= typicka hyperintenzivni loziska v bilé hmot¢ mozkové periventrikularng, juxtakortikalné
a infratentorialné na T2-vaZzenych fezech a ve FLAIR (fluid-attenuated-inversion-
recovery) sekvencich

= typické pro RS jsou loziska nachdzejici se v corpus callosum, tzv. Dawsonovy prsty

= akutni zanétliva loziska se zobrazuji jako hyperintenzni loZiska na T1-vazenych fezech
po nitroZilnim podéani gadolinia

» vySetireni mozkomi$niho moku

» prikaz intratekalni syntézy IgG a ptitomnost oligoklonalnich IgG pasi =
rozhodujici pro diagnostiku

» ophtalomologické vySetieni

» OCT - opticka koherentni tomografie = vyuziva odrazu infra¢ervené¢ho svétla
v oblasti sitnice k vytvofeni jejiho dvojrozmérného a trojrozmérného obrazu
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43. Strategie 1é¢by roztrousené sklerozy — 1é¢ba ataky, dlouhodoba
imunomodulaé¢ni l1é¢ba, symptomaticka terapie

patii mezi nevylécitelné choroby
pfi v€asné diagnostice a dostatené razantni terapii jsme v soucasnosti schopni vyrazné snizit
aktivitu onemocnéni a zpomalit progresi neurologického deficitu

vzhledem k odlisnosti imunopatologickych déji u jednotlivych forem RS, lze terapeuticky
ptistup rozdélit:

e lécbu akutni ataky,

e dlouhodobou terapii ke snizeni poc¢tu atak a zpomaleni progrese onemocnéni,

e eskalacni terapie

e terapie v pfipad¢ agresivniho pribéhu nemoci,

e [écba CIS —1écba jiz po 1. atace

Lécba ataky

- zlaty standard — podéani pulzu methylprednisolonu v davce 3-5 g i.v., po kterém lze
nasledné podat methylprednisolon ¢i prednisolon ve snizujici se ddvce peroralné

- s ohledem na jeho nezadouci G€inky je nutné chrdnit 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 diabetiktl

- variantou — podani intravenéznich imunoglobulini (IVIg) pacientkdm v poporodnim
obdobi ke snizeni poctu relapst

- v pfipadé t€zké ataky nereagujici na terapii vysokymi davkami kortikoidii — metodou
volby je provedeni plazmaferézy, kterd ma az 85% efekt na regresi neurologického
deficitu

Dlouhodoba imunomodula¢na lé¢ba

- nutnd v¢asna diagnostika pacientl
- pouziva se biologicka 1é€ba: DMD terapie 1. a 2. linie (nevyléci, jen moduluje pribch
nemoci)

1. DMD 1.linie

indikovani nemocni po 1. atace onemocnéni (po CIS) nebo nemocni vykazujici urcitou
aktivitou onemocnéni a to nejmén¢ 2 ataky za rok nebo nejméné 3 ataky za 2 roky

jejich efektivita je udavana kolem 30 %, a to pouze v pocatecnich stadiich choroby vzhledem

-----

o INTERFERONY - ptsobky produkované buitkami napadenymi virovou infekci
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o IFN beta -1a (Rebif 22 a 44 inj., Avonex inj.) = produkovén linii ovarialnich bunék
¢inskych kieckd, do kterych byl vlozen gen pro tvorbu tohoto IFN

v

- podobnéjsi lidskému IFN; vykazuje méné nezddoucich ucinkt

o IFN beta-1b (preparat Betaferon inj.) = vyrabi bakterie Escheria coli

= snizuji aktivaci a proliferaci jiz aktivovanych T-lymfocyti a snizuji permeabilitu HLB

= NU: flu-like syndrom (chfipkové piiznaky — febrilie, zimnivce, tiesavka, polyartralgie,
polymyalgie

lokalni kozni reakce ve formé lokalni zarudnuti
fibrozni zmeény podkozi

zvySend unavnost

cephalea

deprese

o glatiramer acetat (preparat Copaxone inj.)
- jedinou antigenn¢ specifickou u¢innou terapii RS
- stimuluje tvorbu populace tlumivych lymfocytii snizujicich zanétlivou aktivitu v CNS
- prokazany 1 jeho neuroprotektivni vlastnosti
- NU: nejsou tak intenzivni, jako u interferonti
- nevyhodou je Casté aplikace
o teriflumonid (Aubagio 14mg tbl.)
- jedinym preparatem fazenym do prvni linie DMD

- zpusobuje snizeni poctu aktivovanych lymfocyta schopnych piestupu pies
hematoencefalickou bariéru do CNS

- diky vazb¢ na plazmatické bilkoviny pfetrvava v organismu 8 mésicl az 2 roky

Il Proto by nemél byt podavan Zenam ve fertilnim véku, bez uc¢inné antikoncepce,
téhotnym a kojicim Zenam vzhledem k jeho potencialni teratogenité.!!!

(v ptipad¢ otéhotnéni ¢i planovani gravidity je mozno provést urychlenou eliminaci
teriflunomidu z organismu podavani kolestyraminu coz je ale technicky dosti obtizné)

- NU: elevace jaternich testii, pokles poctu leukocytii (lymfocytd a neutrofili), vzestup
krevniho tlaku

2. DMD 2.linie

- léky druhé volby, v piipad¢ inefektivity 1€kt prvni volby a vysoké aktivity
onemocnéni s velkym poctem relapsii a rychlou progresi klinického deficitu

o natalizumab (preparat Tysabri)

prvni monoklonalni protilatka pouzivana v neurologii

snizuje pocet relapst, snizuje pocet €i objem T2-hyperintenzivnich 1€zi 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 diagndéza PML, je nutné podavani natalizumabu ihned ukon¢it
a provest 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 disledku vyskytu velkého poc€tu S1P receptorti v myokardu vyvolavaji jeho prvni davky

bradykardii az AV blok, proto je pti jeho prvnim podani nutna observace s monitoraci
EKG

o Dimethyl fumarat (preparat Tecfidera 240mg tbl.)

- potlacuje aktivitu imunitnich bunék a produkci prozanétlivych cytokini

- velmi dobfe tolerovan

- podava se peroralné

NU: ndvaly horka a zarudnuti v obliceji po poziti 1éku, gastrointestindlni potize ( nausea,
vomitus, bolesti bficha nebo prijem)= doporucuji se dietni opatfeni a nasazeni
omeprazolu

o alemtuzumab (pFipravek Lemtrada) — nejucinngjsi 1€k, ktery byl uveden na trh

- humanizovana monoklonalna protilatku proti znaku CD52 exprimovanému na T a B-
lymfocytech, NK bunkach a monocytech

- vazbou na tento antigen a aktivaci komplementu zptsobuje cytolyzu B 1 T-lymfocyta
- v lymfotvornych orgénech pak postupné dochazi k tvorbé novych lymfocytl a nasledné ke
zméné proporci jednotlivych lymfocytarnich subpopulaci

o cladribin (p.o. tbl.) — purinovy analog cytotoxicky plisobici na lymfocyty, a
zpisobujici tak dlouhodobou lymfopenii

= podani téchto 1€kt podléha prisnym kritériim
- pacienti, ktefi tato kritéria nesplnuji, jsou odkazani na lécbu klasickymi imunosupresivy
e Azatioprin

e Metotrexat je antagonista kyseliny listové. Inhibici syntézy DNA zptsobuje
sniZeni po¢tu B a T-lymfocytd, proliferace makrofagli, naruSeni antigenni
prezentace

e Mofetil mykofenolat zpomaluje lymfocytarni proliferaci a expresi povrchovych
antigent T-lymfocytd. NU: pancytopenie, sklon k infektiim a karcinogeneze

- v pfipad¢ inefektivity ¢i intolerance 1€k prvni volby nebo v pfitomnosti imunodeficitu je
Iékem volby podani intravenéznich imunoglobulini

Intenzivni imunomodulac¢ni lé¢ba v pripadé agresivniho pribéhu nemoci
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kdyz vyse uvedena terapie ztraci na ucinnosti

zpocatku je mozné k 1€kiim prvni volby pridat klasicka imunosupresiva ¢i podavat pulzy
methylprednisolonu intravendzné

dalsi, agresivnéjS$i moznosti je podavani pulziit 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 ptiznakli onemocnéni

ovlivnéni spasticity : centralni myorelaxancia (tizanidin, baclofen, tetrazepam), lokalni
aplikace botulotoxinu

vyrazna spasticita dolnich koncetin pfistoupit: intratekalni podavani baclofenu pumpou

sfinkterické potize: anticholinergika, myorelaxancia, lokalni aplikace botulotoxinu

uplné vyprazdnéni mocového méchyie : ¢istou intermitentni katetrizaci

neurogenni bolesti : gabapentinem, pregabalinem nebo napi. karbamazepinem

depresie: SSRI- blokatory zpétného vychytavani serotoninu

nedilnou soucasti péce o pacienty s RS je soustavna rehabilitace udrzujici jejich fyzickou
kondici a zmiriiujici pfiznaky (pfedevsim spasticitu), psychoterapie, ergoterapie nebo
socialni poradenstvi
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44. Neuromyelitis optica Devic (NMO)

- patii k autoimunitnim demyelinizaénim chorobam

- malo 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 diagn6zy NMO je dulezity prukaz protilatek proti aquaporinu-4 v séru,
oligoklonalni IgG pasy v likvoru vét§inou chybi

- aquaporin 4 = transmembranovy protein, ktery reguluje ptestup vody ptes bunénou
membranu; lokalizovan v Sedé hmoté misni, periventrikuldrni 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 spontdnni remisi

- prognodza onemocnéni = nepiizniva; 50 % nemocnych ztrati béhem prvnich 5. let zrak na
jednom ¢i obou ocich a jsou obtizné mobilni; 5 let piezZije asi 70 % nemocnych

- pricinou umrti je nejcastéji respiracni insuficience vznikajici v disledku postizeni kréni
michy

- zakladné vySetfeni = MR vySetieni a stanoveni piitomnosti protilatek proti
aquaporinu 4 v séru

- na MR michy nachdzime LEM, MR mozku byva zpoc¢atku zcela bez patologie

- v pribéhu onemocnéni miiZzeme nalézt nespecifické abnormity v hypotalamu a mozkovém
kmeni

Revidovana Wingerchukova kritéria pro diagnozu NMO (2006)

1. Absolutni kritéria:
e Retrobulbarni neuritida
e LEM

2. Podpurna kritéria:
e Negativni MRI mozku na pocatku ptiznakli nebo pouze nespecifické 1éze
e Piitomnost LEM na MRI michy
e Pozitivita anti-APQ4 protilatek v séru

Terapie
e vysoké davky kortikoeidii — Iékem prvni volby pfi relapsu NMO je podévani
v celkové davce 5 g methylprednisolonu i.v.
- v pripad¢ nedostatecného efektu je doporuceno pokracovat sérii plazmaferéz

e cyklofosfamid — pii nedostupnosti plazmaferézy lze podat zvl. u pacientt se
systémovym onemocnénim pojiva
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e chronickou terapii volime podle aktivity onemocnéni, v€ku 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 piipad¢ jeho
intolerance

e rituximabem = u nemocnych s agresivnim pribéhem onemocnéni (monoklonalni
protilatka proti pre-B a B-lymfocytiim s povrchovym znakem CD-20)

o stejné€ jako u natalizumabu hrozi rozvoj PML
e methotrexitem
e IVIG (0,4g/kg/den 5x, udrzovaci davka 1 g/kg/den 2x co mésic)

e Plazmaferéza = nemocnym zcela rezistentnim k dosavadni terapii lze 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 encefalomyvelitida (ADEM)

akutni autoimunitni onemocnéni rozvijejici se prevazné u déti a adolescentti v 1-2tydenni
navaznosti na infekt hornich dychacich cest, nebo vakcinaci

- probiha jednorazové (pokud dojde k recidivé, je nutné pomyslet na RS)

- demyelinizace v CNS byva provazena demyelinizaci PNS, rozvojem AIDP (Guillain-
Barré)

- v likvorovém nalezu byva mirna lymfocytarni pleiocytdza a lehce zvySena proteinorachie

- MR: nachazime vice€etnd, rozsahla T2 a FLAIR hyperintenzivni loziska supra- a
infratentorialné v bilé 1 Sedé¢ hmot¢ mozkové, u 30 % nemocnych také loziska misni

- Casto se syti kontrastni latkou, pak maji prstencity lem
Terapie:
¢ i.v. methylprednisolon v celkové davce 3-5 g nasledovana jeho peroralnim podanim
v sestupné davce po dobu 4-6 tydnti
e IVIG — varianta
e plazmaferéza
- vétSinou zanechava maly klinicky deficit, u 1/3 nemocnych pfetrvava kognitivni deficit

- mortalita je 10-30 % v disledku refrakterni nitrolebni hypertenze, respira¢niho selhani ¢i
sepse

- u Yanemocnych zpocatku diagnostikovanych jako ADEM vyvine do 2-5 let RS

Encephalitis periaxialis concentrica Balo

- velmi vzacné onemocnéni nezndmé etiologie

- dochazi k velmi rychle progredujici psychické alteraci, mnestickym vypadktm,
epileptickym paroxysmilm a rozvoji paréz

- histologickém vySetieni jsou popisovana perivaskularni zanétliva loziska s okolni
demyelinizaci

o na okraji demyeliniza¢ni zony probiha remyelinizace, na jejim zevnim okraji
dochazi opét k demyelinizaci
- MRI — pozorujeme pruhovitd demyeliniza¢ni loziska v bilé hmoté mozkové pripominajici
cibuli
- likvorové vySetfeni — mlze byt zpocatku zcela v normé

Encephalitis periaxialis diffusa Schilder
- velmi vzacné demyeliniza¢ni onemocnéni neznamé etiologie

- postihuje déti a adolescenty

- projevuyje se rychle progredujicim kognitivnim deficitem, slepotou, hluchotou,
pseudobulbarni symptomatickou a kvadruparézou
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v prubehu nékolika let konc¢i fatalné

Zanétliva infekcni demyelinizacéni 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 — nachézime perivaskularni hemoragie s perifokalnim edémem

likvor — ptfitomna polymorfonuklearni pleiocytéza

Terapie: jsou doporucovany vysokodavkované intravendzni kortikoidy a plazmaferéza

Progresivni multifokalni leukoencefalopatie (PML)

fatalni subakutni encefalitida
puvodcem je JC virus patfici k poliomaviram
k aktivaci JCV dochézi pfedev§im u imunodeficiti s poskozenou T-bunéénou imunitou

(HIV) nebo v dusledku dlouhodobé imunosuprese (organové transplantace, terapie
monoklonalnimi protillatkami napt. natalizumabem u RS)

JCV napada oligodendrocyty a vede k jejich nekrdze

typické ptiznaky PML: psychické zmény, zmény osobnosti a kognitivni deficit, parézy,
poruchy zraku ve smyslu hemianopsie, senzitivni ptiznaky, cerebelarni ataxie, zdchvaty

na rozdil od RS se tyto symptomy rozvijeji pozvolna

MR — hyperintenzni zmény lokalizované piedev§im subkortikélné, periventrikularni 1éze
jsou vzacné

Jejich okraje jsou Spatn€ ohranicené a 1éze se nesyti po podani kontrastni latky
diagnoza PML: spojena piedevsim s terapii natalizumabem

pokud se PML prokaze, je nutné podavani natalizumabu ihned 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 ptiznaky = encefalopatie, oftalmoplegie a ataxie

- nemocni jsou zmateni, dezorientovani, trpi poruchou paméti, je omezena spontanni fec,
méng¢ Casto je pritomna kvantitativni porucha védomi

- po odeznéni akutnich psychotickych symptomi se vétSinou rozvine Korsakoviv
syndrom:

o retrogradni i antegradni amnézie, kterou nemocny kompenzuje konfabulacemi
- pacient je dezorientovany v ¢ase a prostoru

- pfi¢inou je deficience thiaminu u alkoholikii zplisobena malnutrici, jeho omezenou
resorpci a sniZzenim aktivity enzymu metabolizujicich thiamin v CNS

- thiamin je nezbytny pro zaji$téni axonalniho transportu a synaptické transmise

- MRI - vySetfeni nachazime hyperintenzity periaqueduktalné a v oblasti medidlnich
thalam, atrofii mammilarnich téles a loziska nespecifické demyelinizace

- diagnoéza — 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 1.v.) a nasledné peroralnim podéavani thiaminu

- nejdrive se upravuji okohybné poruchy a ataxie, kognitivni zmény perzistuji dlouhodobé
- ulécenych pacientl se udadva 10-20% mortalita

Deficience vitaminu B12

- puvodcem kombinované systémové degenerace, kde dominuje postizeni zadnich provazct
mis$nich = funikularni myeléza

- projevuje se psychotickymi stavy, zménou osobnosti, demenci a oboustrannou poruchou
vizu
- diagnodza: pfispiva nalez makrocytarni anémie a snizeni hladiny vitaminu B12 v séru
Terapie:
- substituce vitaminu B12

Centralni pontinni myelinolvza

- vzéacné zavazné onemocnéni spocivajici v demyelinizaci mozkového kmene, pfedevs§im
pontu, ale 1 mesencefala, bazalnich ganglii a cerebella

- popsana zejména u chronickych alkoholikii
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- zpusobena rychlymi zménami osmolality séra, pfedevs$im rychlou korekci nizkych hladin
minerall

- dochazi ptitom k piesunu tekutin v mozkové tkani z intracelularniho prostoru
extracelularné a nasledné k osmotické destrukei myelinu

- rizikové stavy: abusus alkoholu, zvl. odvykaci stav, malnutrice, onemocnéni jater a ledvin

- klinicky obraz: zpoc¢atku apatie, nausea s vomitem, pozd¢ji pseudobulbarni paralyza,
parézy okohybnych nervil, centralni kvadruparéza, delirium aZ koma

Terapie:
- podavani IVIG ¢i kortikoidd, ale se spornym efektem
- dutlezita je pfedev§im prevence, vyvarovat se vzestupu koncentrace Na v séru

Onemocnéni Marchiafava-Bignami
- raritni onemocnéni

- v soucasnosti postihuje prevazné alkoholiky, ale i nemocné s malnutrici
- etiologie zlistava dosud nezndma
- typicka je selektivni demyelinizace corpus callosum

- klinické symptomy: prefrontalni syndrom s poruchami chovani, apatii nebo agresivitou,
delibera¢nimi fenomény, inkontinence, kie€ové stavy, apraxie, parézy ¢i ataxie

- muze probihat akutné s rychle se rozvijejici symptomatikou a komatem vedoucim k amrti,
ale 1 chronicky

Terapie:
- doporucuje se parenteralni podavani vitamina skupiny B nebo podavani 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, preddvkovani
opiaty ¢1 benzodiazepiny, u novorozencl prenatalni nebo perinatalni hypoxie

- néktera 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 moc¢i 1 stolice, minimalni
odpovéd’ na algické podnéty, emocni labilita

Traumatické mozkové poranéni

- odpovida axonalnimu mozkovému poranéni

- postizena nejcasteji oblast kortiko-subkortikalni, corpus callosum, capsula interna,
centrum semiovale a rostralni kmen

- klinicky se projevuje kognitivnim deficitem, poruchami paméti, pozornosti a exekutivnich
funkci

- fMRI — v postizenych oblastech dochézi k demyelinizaci, pferuSeni axont a tim redukci
funk¢nich spoji v CNS

40



47. Plexopatie

Periferni nervovy systém — uvod

- je tvofen perifernimi, hlavovymi a autonomnimi nervy, a to v€etné pfednich a zadnich
roht misnich a gangliovych bun¢k v misnim segmentu

- gangliové buiiky (motorické, senzitivni 1 autonomni) se nachédzeji v miSnich segmentech,
senzitivni neurony rovnéz ve spinalnich gangliich a gangliich hlavovych nervii, neurony
autonomniho systému v gangliich paravertebralnich i hlavovych nervii a dale 1
v perifernich organech (v srdci, zazivacim systému)

- vlastni gangliové buiiky (neurony) maji relativné malé télo a dlouhé vybézky — dendrity a
neurity (i pfes 1 metr)

- v téle neuronil se nachazeji bunécné organely diilezité pro ziskévani energie
(mitochondrie), pro tvorbu bilkovin (ribozomy, endoplasmatické retikulum), pro transport
(mikrozomy), dilezité z genetického hlediska (jadro, mitochondrie)

Plexopatie
Definice:

- poSkozeni plexil (cervikalni, brachidlni a lumbosakralni plexus) rizného ptivodu
Etiologie:

- 1éze plexu byva traumatického ptivodu, zanétliva, autoimunitni, kompresivni, ischemicka,

toxicka, hereditarni
Klinicky obraz:
- zélezi na rozvoji a rozsahu poSkozeni plexu, soucasné se vyskytujicich dalSich ptiznacich.
Diagnostika:

- zobrazovaci vySetfeni (MRI, CT, UZ), laboratorni odbéry (odbéru na autoprotilatky,

genetické vySetieni), cévni vySetteni (UZ, angiografie, venografie), likvor, EMG
Diferencialni diagnostika:

- odlisit polyradikulopatii (poskozeni nékolika kotfenti se simultdnnim vznikem ¢i se
soucasnou progresi, lokalizace miiZze byt na jedné koncetiné, ale ¢astéji oboustranné a
nékdy je 1 postiZeni kofenll difuzni.,) spinalni procesy, polyneuropatii

Terapie:

- zélezi na pfi¢in€ — konzervativni (rehabilitace + medikament6zni) ¢i chirurgicka

(dekomprese, premosténi defektu, rekonstrukce plexu)

Léze cervikalniho plexu

tvofen rami ventrales spinalnich nervi C1-C4

inervuje: hluboké §ijové svaly, dolni dvé tietiny trapézového svalu a zeyjména branici
senzitivn€ inervuje: krk, ramena aZz po akromion, pfedni stranu hrudniku az téméf po
bradavky

pfi¢ina: traumaticky, na podkladé tumorézni infiltrace, zdnétem, traumaticky iatrogenné
bolestiva amyotrofie ramene: vyznacuje se rovnéz postizenim svalstva ramene (vCetné m.
trapezius) 1 branice

paréza branice: vede k dusnosti, vice v noci — vleze (ortopnoe), omezeny pohyb branice se
prokaze skiaskopicky, pomoci ultrazvukového vysetieni, na MRI ¢i CT hrudniku

Léze plexus brachialis
- tvofen 5 kofeny (C5-8 a Th1) a Casto jesté prichdzi vétve z kofene C4
- zékladni vztah pro diagnostiku 1ézi plexus brachialis je vztah ke ganglion spinale
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- rozeznava se proto:
e [éze pre- a postganglionalni (v t&ch nejsou vybavné SNAP a pfitom porucha €iti je
pii obou typech 1ézi)
e supra- a infraklavikularni = podle vztahu ke klicku
Supraklavikularni ¢ast:
e horni truncus = tvofen vlakny kotfent C5-6
e stiedni truncus = ptfevazn¢ kofenem C7 (v mens$i miie C6 a C8)
e dolni truncus = C8-Thl
= 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)
Infraklavikularni ¢ast:
- v této Casti pazni pletené se nachazeji sekundéarni svazky — fascikly
- vlakna plexu jiz ztraceji segmentalni usporadani a z dolni ¢asti pazni pleten¢ vychézeji
konecné nervy plexu
o fascikulus lateralis (C5-7) vychazi: n. musculocutaneus a ¢ast pro n. medianus
(inervuje cast flexort)
e fascikulus posterior (C5-Thl): n. radialis a n. axillaris.
e fascikulus medialis (C8-Th1): 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 kranialni ¢ast n.
accessorius),
e anestézie je na celé HK, kromé vnitini a zadni plochy paze
e reflexy jsou nevybavné
e muze byt pfitomen Horneriv syndrom
Léze plexus brachialis horniho typu (C5-6; Erb), projevi se oslabenim v oblasti pletence a
ramene, piitom akrum je dobte hybné (,,dobra ruka na Spatném rameni‘).
Léze plexus brachialis dolniho typu (C8-Th1) — jsou postiZzeny drobné svaly ruky (,,Spatna
ruka na dobrém rameni‘), miiZze byt pfitomen Horneriv syndrom.
Léze plexus brachialis stfedniho typu (zejména C7) — projevi se zejména omezenim extenze
v lokti, zapésti a prstech.

Etiologie:
Supraklavikulérni ¢ast Infraklavikularni ¢ast
Traumata Fraktury hlavice pazZni kosti
Porodnické 1éze Penetrujici poranéni
Operace srdce Angiografie a. axillaris, bloky n. axillaris
Nadory Ozateni
Zanétlivé priciny Neurovaskularni poranéni

Traumata plexus brachialis:
- typickym traumatem vedoucim k poranéni plexus brachialis je pad na rameno, tah za
rameno ¢i horni koncetinu (= jedna se o urazy dopravni (pad z motorky, kola), sportovni
- vzhledem k mechanismu trazu se jedna o riznou kombinaci avulze kofend, pfetrZeni
vlaken plexu ¢i poranéni vétvi plexu
) r r L4 r — Wyw* 4 r
< porodni léze brachialniho plexu = u vétSiny nemocnych horniho typu
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Terapie:
- operacni indikace zavisi jak na klinickém, EMG a CT/MRI nélezu, ale také na pracovisti a

zkuSenostech operatéra

- pti rekonstrukci plexu se uziva sesiti, premosténi defektu Sté€py n. suralis, neurotizace
(nasiti perifernich Casti prerusenych nervii na zachované periferni nervy

- léze plexu se vyznacuji dlouhotrvajicimi a 1é€bou Spatné ovlivnitelnymi neuropatickymi
bolestmi

- v 1éEbé porodnich 1ézi se kromé& dlouhodobé rehabilitace vyuziva operace s rekonstrukei
plexu i obnové pohybu

- porodni 1éze se maji operovat do 6 mésicli od porodu

Idiopaticka neuropatie brachialniho plexu (syndrom Parsonage-Turner)

Definice:

- rychle se rozvijejici 1éze brachidlniho plexu zacinajici bolestmi, sledovana rozvojem non-
uniformnich paréz a atrofii svalt

Etiologie:

- zangtlivé 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 ustupu bolesti se rozvijeji parézy a postupné atrofie svali

- postizeni n. thoracicus longus (odstavajici lopatkou), n. axillaris (nemoznost abdukce
paze), n. interosseus anterior (nesvede flexe konecného ¢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 diagndza stanovi na podklad¢ typického klinického obrazu

- v EMG se prokaZe nestejnomé&rna 1éze motorickych vladken axonélniho typu a jen malé
postizeni senzitivnich vldken

Terapie:

- v akutni fazi: indikovan bolus kortikeidu (nejlépe 3-4 gramy methylprednisolonu v i.v.
infuzich, v pribéhu 6-8 dnil), vzhledem k bolestem analgetika vcetn¢ opioidii.

- nezbytna dlouhodoba rehabilitace

Hereditarni neuralgicka amyotrofie

Definice:

- jedna se o AD onemocnéni

Klinicky obraz:

- manifestuje ve 2.-4. dekadé

- projevi se atakami bolesti s naslednym oslabenim svalil

- provokacni faktory: infekce, trauma, porod, operace.

Terapie:

- v atakach je tcelné podat velkou davku kortikoidii intravenézné — dojde k vyraznému
utlumu bolesti
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Thoracic outlet syndrom (TOS) — syndrom horni hrudni apertury

Definice:

- komprese ¢asti brachidlniho plexu, zasobujici arterie ¢i vény s bolestmi a pfiznaky 1éze
nervovych kment je obraz syndromu horni hrudni apertury

Etiologie:

- jedna se o kompresi Zil €i arterii (a. subclavia) s naslednou ischémii jednotlivych struktur
plexus brachialis

- byva pfitomno kréni Zebro, pfili§ dlouhy proces transversus C7

Klinicky obraz:
e bolesti vyzafujici z oblasti plexu (ale 1 dolni C patefe) do vnitini plochy paze,

predlokti a Casto az do ruky
e parestézie 1 hypestézie této oblasti
e slabost drobnych svald ruky, a to zejména thenaru (vldkna Thl byvaji vice postizena
nez C8)

Diagnoza:

- klinicky nélez s provokacnimi testy ma nejvétsi vyznam

- RTG kr¢ni patefe a horni hrudni apertury miize prokazat degenerativni zmény i abnormity
(kr¢ni Zebro)

- MRI plexu jiz odhali nejen struktury komprimujici plexus, ale také znazorni deformity
jednotlivych nervovych struktur

Terapie:

- zavisi na pficiné

Léze plexus lumbosacralis
- sklada se ze dvou ¢asti
1. plexus lumbalis = tvofen pfednimi vétvemi kofenii Th12-L4
2. plexus sacralis = tvofen kofeny L4-S3
¢ nanéj navazuje plexus coccygealis S2-Col
- pfi¢ina: komprese hematomy (Casto iatrogenniho piivodu), zanéty, invazivnimi tumory,
ischemii, vyskytuji se traumata plexu i hereditarni choroby

Klinicky nalez:

e jednostranna paréza dolni koncetiny, porucha €iti charakterizovanou $ir$i kozni oblasti,
nez by pfindlezelo 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 pii cévnim poskozeni

Terapie:

- zalezi na pfi¢in€ (tumor, zadnét, ischémie, trauma)

- dlouhodoba rehabilitace (véetn€ 1azni)

Diabeticka lumbosakralni radikulo-plexopatie
Definice:
- vyznacuje se bolestmi stehen s rozvojem paréz stehennich a glutedlnich sval
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- postizeni je vétSinou jednostranné s rozvojem klinického nalezu na druhé DK po latenci

nékolika tydnt
Etiologie:

- u diabetikil typu 2, bez poruchy kompenzace diabetu, s vyraznym bytkem hmotnosti

- na postizenych nervech se nachazi ztluSténi, neovaskularizace, segmentalni demyelinizace
a axonalni degenerace

Klinicky nalez:

- u diabetika typu 2 s relativné dobrou kompenzaci:
e bolesti stehennich a glutealnich svald, ¢astéji jednostranné
e atrofie svall (pfedni i zadni skupiny stehna, hyzdi) s parézou (s latenci se postizeni $ifi

po i na druhou stranu)
e a7 50 % nemocnych je ve stadiu rozvinuté plexopatie na sedacce, nejsou schopni
chtize

Diagnostika:

- klinicky obraz

- v EMG vySetieni je prikaz axondlni 1éze s ndlezem fibrilaci, pozitivnich vin 1 s redukci
poctu MUP

- Casto byvaji pfitomny projevy distalni diabetické pfevazné senzitivni polyneuropatie

Terapie:

- neni znama4; diabetes je kompenzovan

- nutno tlumit bolesti (vCetné opioidil), pravidelné rehabilitovat a vyuzit fyzikéalni metody
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48. Mononeuropatie

- doporucuju se naucit uzinové syndromy, pripadné pak treba 3 nervy z kazdé skupiny,
Jjinak se to moc neda
jedna se o izolované postiZeni jednoho nervu, rtizné lokalizace, tize i rizné etiologie

Mononeuropatie na HK

N.

N.

N.

N.

N.

dorsalis scapulae (C4-C5)

¢isté motoricky nerv vychazi proximalné od plexus brachialis z kotfent C4 a C5
inervuje: levator scapulae a mm. rhomboidei

pti 1ézi nervu dochazi poklesu lopatky a odstava vnitini thel lopatky
pfi€ina: pfi neuralgické amyotrofii a pfi traumatech

thoracicus longus (C5-C7)

¢isté motoricky nerv s dlouhym pribéhem

inervuje: m. serratus anterior

pfi jeho 1€zi vznika scapula allata

pfiina: traumata, komprese (popruhy batohu)

suprascapularis (C5-C6)

inervuje motoricky: mm. supra- a infraspinatus

pfi€ina: traumaticky, pfi neuralgické amyotrofii, pti dlouhodobém pietizeni
subscapularis (C5-C8)

¢isté motoricky nerv

inervuje: mm. subscapularis a teres major

pfiCiny: traumatické — pady na rameno

thoracodorsalis (C6-C8)

¢isté motoricky nerv zdsobuje m. latissimus dorsi

pfi¢ina: vzdy trauma

klinicky se projevi oslabeni zapazeni a fixace v rameni

NN. pectorales mediales et laterales (C5-Thl)

N.

N.

N

Cisté motorické nervy

inervuji: oba prsni svaly

pficina: traumatickou 1ézi ¢i zanét (neuralgicka amyotrofie)

projevi se oslabenim addukce paze

axillaris (C5-C6)

motoricky inervuje: mm. deltoideus a teres minor

paréza deltového svalu je velmi markantni — nemocny neprovede abdukci paze nad 20°
pfiiny: jsou traumata (pad na rameno, luxace), zanéty

musculocutaneus (C5-C7)

zacina z lateralniho fasciklu

motoricky inervuje: mm. brachialis, coracobrachialis a biceps brachii

senzitivné zasobuje: lateralni poloviny volarni plochy ptedlokti az po zapésti

pfi l1ézi nervu je vyrazné oslabena flexe v lokti, z¢asti 1 supinace predlokti a elevace paze
pfiina: traumata vCetn¢ iatrogennich; zanéty (neuralgicka amyotrofie); 0Zinové syndromy
radialis (C5-C8, Thl)

zacina z dorzalniho fasciklu, prochazi axilou, mezi medialni a lateralni hlavou m. triceps,
ptes sulcus spiralis pazni kosti a déli se na hlubokou vétev, kterd se zanofuje do m.
supinator, a na povrchni (senzitivni vétev), kterd inervuje dorzalni plochu ptedlokti, ruky a
az k L-IIL. prstu
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motoricky inervuje: m. triceps brachii, radidlni a dorzalni skupinu svalii predlokti

pfi 1ézi nervu dochdzi k oslabeni extenze predlokti (vysoka 1éze), flexe piedlokti a radidlni
dukce ruky (radialni skupina) a supinace i extenze ruky a prsta

pfi€ina: traumata (paZze, fraktury pazni kosti, luxace, oteviené rany), komprese nervu (v
sulcus spiralis — ,,obrna milenci*)

n. radialis ma dobrou reinervacni schopnost, proto i po operacich nervi s pouZitim §tépu
je progndza piizniva

N. medianus (C5-8, Thl)

vzniké 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

hluboké vétev — n. interosseus anterior — probiha po interossealni membrané¢ a intervuje
mm. flexor pollicis longus, flexor digitorum profundus pro IL.-III. prst a pronator
quadratus.

po pruchodu karpalnim tunelem inervuje: vétSinu svall thenaru, lumbrikalni svaly pro II.
a III. prst a kGizi na dlani a 1., II., II1., a radidlni polovinu I'V. prstu.

pri vysoké 1ézi (axila, paze, loket) dochézi k postizeni vSech inervovanych svali i

k poruse Citi

pFi poruse n. interosseus anterior neni mozna flexe distalniho ¢lanku L.-III. prstu, ale ¢iti
1 hybnost thenaru jsou v normé

Syndrom karpalniho tunelu (SKT)

nejcastéj$i 1ézi n. medianus

pfi prichodu fyziologickou uZinou miiZe pfi pretiZzeni, degenerativnich ¢i zanétlivych
zménach dojit ke chronické kompresi senzitivnich a pozdéji 1 motorickych vldken
nejprve je brnéni v noci, pak i pfi zatezi ruky (jizda na kole, drobné prace v domacnosti)
pak se objevi hypestézie zacinajici na Spickach prstu a §ifi se do dlané

nakonec dojde k 1ézi motorickych vladken

diagnostika: pomoci EMG (prodlouzeni DML, snizeni SNAP, SCV, pak i1 snizeni CMAP,
a nakonec rozvoj denervac¢niho syndrom s nalezem fibrilaci)

USG — 1ze znazornit jak n. medianus v KT, tak zmény struktur a vyskyt abnormit v okoli

Lécba:

konzervativni = spoc¢iva ve snizeni pietiZzeni ruky, podani antirevmatik, pfiloZeni extencni
dlahy na zapé&sti na noc, pti nelepSeni obsttik karpalniho tunelu lokalnim anestetikem

v kombinaci s kortikoidy

pokud efekt neni dostacujici €1 je vyrazny nalez na EMG, pak je indikovana chirurgicka
1écba protéti ligamentum carpi transversum)

pomérné castou chorobou z povolani a pro stanoveni diagndzy sttedniho stupné poSkozeni
n. medianus existuji pevné normy

N. ulnaris (C8-Thl, event.. C7)

zacina z medidlniho fasciklu, probihd na pazi v sulcus bicipitalis medialis, ptes sulcus n.
ulnaris pod apneur6zu mezi dvéma hlavami m. flexor carpi ulnaris a pod svaly volarniho
predlokti na zapésti

ptes Guyonuv kandl pfichdzi do dlané

motoricky inervuje: flexor carpi ulnaris, flexor digitorum profundus (pro IV.-V. prst —
flexe distalniho ¢lanku prstl), svaly hypothenaru, interossei dorsales i volares, lumbricales
pro IV. a V.prst a ¢ast svall thenaru (v¢etné m. adductor pollicis)
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- 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
o distalni 1éze na zapésti a v dlani: manifestuji postizenim drobnych svall ruky
o vysoké léze (paZe-loket): vyznacuji se oslabenim ulnarni dukce a volarni flexe ruky,

flexi distalnich ¢lankt IV. a V. prstu
o napadné jsou atrofie drobnych svalll ruky (interossei, hypothenar, medialni
thenar)

- pticiny: traumatické (luxace a fraktury v oblasti lokte, zapésti), kompresivni (otlak loketniho
nervu pii opirani o flektovany loket — tak to byvalo u sklait a dalsSich profesi), zanétlivé.

- uZinové syndromy:

e chronicky komprimovan v uzkém sulcus n. ulnaris v lokti

e pii prichodu kubitdlnim kandlem dochdzi k rozvoji komprese

e prichod uzsim Guyonovym kanélem (pfi pietiZzeni ruky) mize byt podkladem
uzinového syndromu

Diagnostika: se uplatni, ultrazvukové vySetfeni nervu

Lécba: je vétsinou konzervativni, ale v pfipad¢ rozvoje denerva¢niho syndromu je indikovana
chirurgicka revize s uvolnénim vlaken loketniho nervu a vyjimecné s transpozici nervu
ventralné od medidlniho epikondylu

N. iliohypogastricus (L1, event. Th12)

- vystupuje na lateralnim okraji m. psoas

- inervuje: dolni segment bfisnich svall a senzitivné maly okrsek na zevni ¢asti hyzdé¢ a nad
symfyzou

- pfi poruSe nervu jsou hlavni potizi neuralgické bolesti

N. ilioinguinalis (L1, event.. L2)

- probihd od lateralniho okraje m. psoas po vnitini ploSe btiSni stény

- motoricky inervuje: malou ¢ast mm. transversus abdominis a obliquus internus a
senzitivné uzky pruh kize pod tfiselnym vazem azZ po skrotum (labium majus)

- v popfedi potizi nemocnych jsou neuralgické bolesti

N. genitofemoralis (L1-L2)

- pronika skrze m. psoas a d¢li se na ramus femoralis a ramus genitalis

- 1inervuje: kiiZi genitdlu a m. cremaster

- léze nervu se projevi parézou m. cremaster, poruchou ¢iti a zejména bolestmi v této
lokalizaci

- postizeni vSech tii nervl se vyskytuje pfi traumatech a v soucasnosti byva nejcastéji
1atrogenniho piivodu — po operaci tfiselné kyly (zeyména laparoskopicke)

N. cutaneus femoris lateralis (L2-L3)

- Cisté senzitivni nerv sméfuje od lateralniho okraje m. psoas, pfes m. iliacus, pronika btisni
sténou medialné od spina iliaca anterior superior a smétuje na lateralni plochu stehna, kde
ma svou inervacni koZni oblast

- u obéznich lidi (s pfevislym bfichem) a obzvlasté u diabetik dochazi k rozvoji izinového
syndromu s nepfijemnymi dysestéziemi po zevni ploSe stehna

- v 1écbée této se uzivaji Iéky na neuropatickou bolest (napt. gabapentin), je mozno provést
obstfik nervu v misté¢ komprese

N. cutaneus femoris posterior (S1-S3)

- inervuje: kiizi na dolni poloviné hyzdé, na ¢asti perinea a genitalu, na zadni ploSe stehna

N. femoralis (L2-4)

- vytvari se spojenim ventralnich vétvi spinalnich nervi L2-4 uvnitt m. psoas, probiha pod
ligamentum inguinale skrze lacuna musculorum, na vnitini ploSe distalniho stehna probiha
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jeho kone¢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,

senzitivn€ inervuje: kizi na predni ploSe stehna a na vnitini ploSe kolena a bérce aZ vnitini
plochu nohy — nezbytny pro stoj a chizi

pfi proximalni (vysoké) 1ézi n. femoralis: dojde k oslabeni flexe v kyc¢li, dale vzdy

k oslabeni extenze bérce a k poruse Citi v inervaéni kozni zon

pfi¢ina: traumata, hematomy, iatrogenni (komprese a dystenze nervu pti gynekologickych
¢i chirurgickych operacich, aplikace injekci), zanéty

N. obturatorius (L2-L4)

po vystupu z m. psoas smétuje pies sakroiliakalni skloubeni ke canalis obturatorius
inervuje: celou skupinu adduktori stehna a senzitivné maly okrsek v distalni tfeting
vnitini plochy stehna

skupina adduktori stehna stabilizuje kycel, proto si nemocni stéZuji na oslabeni dolni
koncetiny a chodi o $irsi bazi

pficina: pfi traumatech, iatrogenné (operace kycle), v pribéhu porodu

. gluteus superior (L4-L5, S1)

¢ist€ motoricky nerv vystupuje z panve skrze foramen suprapiriforme a inervuje mm.
gluteus medius, minimus a ventralis

funkce: abdukce stehna a stabilizace panve vstoje

u leh¢i parézy téchto svalli se nemocny pii vySetfeni vstoje na postizené DK naklani na
stejnou stranu, aby usnadnil fixaci panve (Duchenniiv pFriznak)

u vyrazné parézy dochazi k seSikmeni panve na zdravou stranu (Trendelenburgiiv
priznak)

pfiCiny: pad na hyzd¢, fraktura panve, trzné rany, UZinovy syndrom m. piriformis

. gluteus inferior (L5, S1-S2)

¢isté motoricky nerv, ktery proniké z panve pies foramen infrapiriforme a inervuje m.
gluteus maximus

pii 1ézi nervu dochézi k paréze a atrofii (viditelné¢) m. gluteus maximus, bolest v hyzdi a
oslabeni extenze stehna

pfiCiny — traumata, nadory, protrahovany porod

N. ischiadicus (L4-L5, S1-S3)

formuje se z celého plexus sacralis a vychazi z panve pies foramen infrapiriforme
peronealni ¢ast se jiZ pii vystupu z panve mliZze samostatné oddélit

probiha pod m. gluteus maximus mezi velkym trochanterem a tuber ossis ischii

po zadni stran€ stehna sestupuje az do poplitealni jamky, kde se d¢li na své dveé hlavni
vétve — n. peroneus a n. tibialis.

na stehné€ inervuje: mm. semitendinosus, semimembranosus, biceps brachii a ¢ast adductor
magnus

1éze n. ischiadicus na stehné vede k postiZzeni obou konecnych vétvi a k tomu 1 oslabeni
flexe v kolennim kloubu pfii paréze zadni skupiny svalii stehna

pfic¢iny: tumory, vaskuldrni (aneurysma), porod, traumata, iatrogenni (injekce)

. tibialis (L4-5, S1-S3)

vldkna pro n. tibialis jsou v priibéhu n. ischiadicus na stehn€ umisténa ventralné, a proto
mayji zajiSténu lepsi protekci proti mechanickym inzultim neZz peronealni porce

oddéluje se v proximalni ¢asti poplitedlni jamky, probiha v zadni skupiné svalii bérce a za
vnitfnim kotnikem vstupuje na plantarni plochu nohy

déli se na konecné vétve — n. plantaris medialis a n. plantaris lateralis

motoricky inervuje: zadni skupinu svald bérce a svaly planty
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senzitivni inervaéni oblast: zadni plocha bérce (n. suralis se formuje z vétvi n. tibialis i n.
peroneus superficialis) i planta a zevni hrana nohy

k 1ézi n. tibialis mtze dojit v poplitedlni jamce, na bérci, za vnitinim kotnikem a k 1ézi
obou kone¢nych vétvi v oblasti planty

projevi se oslabenim plantarni flexe nohy 1 prsti (vysoka) a oslabenim i1 deformitou planty
a prstl, poruchou ¢iti

priciny: traumata, hematomy, tumory, aneurysmata (a. poplitea), uzinové syndromy

N. peroneus (L4-L5, S1)

vlakna pro n. peroneus se v priub&hu n. ischiadicus diferencuji velmi vysoko — ¢asto jiz

v urovni m. piriformis.

N. peroneus communis s oddé€luje v proximalni ¢asti poplitedlni jamky, obtaci se kolem
hlavicky fibuly, zanotuje se do fibromuskularniho peronealniho 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 predni skupinu svalil bérce, drobné svaly na dorzu nohy a
senzitivn€ maly okrsek dorzalné mezi L.-II. prstem

povrchni vétev motoricky inervuje: oba peronedlni svaly a senzitivné: distalni dvé tietiny
pfedni a zevni plochy bérce a vétsi ¢ast hibetu nohy

1éze n. peroneus profundus se projevi oslabeni dorzalniho flexe nohy 1 prsti, prepadanim
nohy se zakopavanim o Spicku, ,.kohouti chizi* (nemocny hodné zveda koleno, aby
nezakopl o piepadajici 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

pfiiny — traumata, aneurysma, kompartment syndrom (piedni ¢i lateralni)
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49. AUTOIMUNITNI NEUROPATIE

A Chronicke 7 =

nizacni poly radikuloneuropatie + chronick zanétliva demyelinizaéni

DP sv —Barré IBS ; 3
AIDI Barrého - GBS) polyradikuloneuropatie (CIDP)
+ varianty AIDP (Miller Fisheruv syndrom - MES,AMAN, . multifokalni motorick neuropatie (MMN)
AMSAN

« Lewis—Sumneriy syndrom (LSS)

+ akutni plexopatie ( brachialni — syndrom Parsonage- ; ,-L»n,.“\-m‘,Jrldl,,\,élnp
Turnerav; lumbalni - dysimunitni neuropatie (monoklonalni gamapatie,
MGUS, mnohocetny myelom, Waldenstromova
makroglobulinémie)

« neuropatie pii vaskulitidich (Churg—Straussove syndrom,
\\’cgcncrm‘.l gmnulmn.\!oz.\. S;ogmnuv syndrom)

. .\uloimunnnlgmgliopalu‘

AIDP (acute inflammatory demyelinating polyneuropathy — Guillain-Barré
syndrome)

Definice:

- akutni zanétlivé a témét symetrické postizeni perifernich nervii 1 kofenti

- charakteristicky se projevuje rychle progredujicim ascendentnim senzitivné-motorickym
postiZzenim, ndlezem konduk¢nich bloki pt1i EMG

Etiologie:

- autoimunitni mechanismus postiZeni perifernich nervii

- tvoii se autoprotilatky proti gangliosidim myelinové pochvy ¢i strukturalnim
glykoproteinim axonalni membrany

- azu 2/3 nemocnych Ize v anamnéze zjistit vyskyt infekéniho onemocnéni, a to asi 2-3
tydny pred zacatkem 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 tiseni s tachypnoi a hypoxii), polykani, ptéza a okohybna inervace

e symetrické parézy s bolestmi svala

e poruchy ¢iti

e piitomny i autonomni pfiznaky (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 dochazi k regresi paréz i poruch citi

Diagnostika: Klinicky prabeh, EMG nalezy (v akutni stadium bloky vedeni v motorickych
vlaknech, prodlouZena latence a sniZend perzistence F-vin, niz§i amplituda SNAP,

v akutnim stadiu bez nalezu fibrilaci a pozitivnich vin pfi vySetieni svala jehlovou EMG

elektrodou), proteino-cytologické disociace v mozkomisnim moku

Terapie:

- pokud je nélez alespoii stiedné tézky — obtizné chodi — je nutno nemocného 1€¢it aplikaci
vysokych dévek intravenozné podaného imunoglobulinu G — IVIG (2 g/ kg vahy) ¢i
velkoobjemovou plazmaferézou

- akutni 1é¢bou se dosahne potlaceni tvorby protilatek s vytlacenim protilatek z vazby na
receptory v tkdnich (IVIG) ¢i k odstranéni protilatek i cytokinti (plazmaferéza)

- pridani kortikoidii k této terapii nevede ke zlepsSeni vysledkii a podani samotnych
kortikoidii vede ke zhorSeni stavu — jsou kontraindikovany!
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bolesti svali, patefe, kiize a neptijemné dysestézie (neuropatické bolesti) je nutno tlumit
analgetiky vcetn¢ opioidl ¢i Iéky proti neuropatické bolesti (gabapentin)

u 20-25 % dochazi k dechové tisni s tachykardii, tachypnoi, hypoxii 1 izkosti =
indikovana UPV

u slabosti v oblasti pharyngu dochézi 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 glykoproteiniim se navazi
na axolemu v oblasti Ranviérovych zétezl

postizena pouze motoricka vlédkna, a to v distalnim useku

klinicky se AMAN projevi rychlym rozvojem paréz, v EMG se prokazuji fibrilace a
pozitivni vlny pii normalni motorické a senzitivni neurografii

vétSinou nedochdzi k Wallerové degeneraci

vzhledem k postizeni pouze axondlni membrany je 1 restituce motorickych axont rychla a
po n¢kolika tydnech dojde k Giplné uprave

AMSAN — akutni motoricka a senzitivni axonalni neuropatie

protilatky se navazi na axolemu v Ranvierovych zafezech, a to na motoricka 1 senzitivni
vlakna, dojde k t€Z81 axondlni 1ézi s naslednou Wallerovou degeneraci

v EMG je masivni nalez fibrilaci a pozitivnich vln, ¢asto 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 piesahuje 20 %, mortalita je vysoka, nasledky (parézy a
atrofie svald, poruchy ¢iti) jsou vyrazné

1é¢ba je stejna jako u AIDP.

Miller-Fisherav syndrom (MFS)

klinicky je charakterizovan rychlym nastupem oftalmoplegie, ataxie a areflexie
protilatky se navazou na vazebna mista okohybnych nervi v paranodalnich tsecich, dale
na mozeckova jadra a senzitivni neurony ve spinalnich gangliich

muZe progredovat a pfechazet aZ do postiZzeni charakteru kmenové encefalitidy, kdy se
objevuje porucha védomi i spasticky ndlez na koncetinach

¢isty MES je limitované onemocnéni, které odezni spontdnné

vzhledem k €asté kombinaci s AIDP ¢i moznosti pfechodu do Bickerstaffovy kmenové
encefalitidy se v akutnim stavu 1¢€¢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 ivodu a nasledné nastupuji parézy
a atrofie svalil s velmi pomalou a nedokonalou upravou

Akutni lumbosakralni plexopatie

vyskytuje se vzacné

o 24
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- parézy a atrofie jsou ve stehennim a hyzd’ovém svalstvu
- 1kdyz bolesti téméf vzdy odeznivaji, parézy i atrofie regreduji netiplné.

Chronicka zanétliva demyeliniza¢ni polyneuropatie (CIDP)

Definice:

- onemocnéni autoimunitniho piivodu, kterd postihuje myelinovou pochvu motorickych 1
senzitivnich vlaken, probiha v atakach a remisich ¢i monofazicky — s postupnou progresi
postiZeni

Klinicky nalez:

e ataky s motorickymi i senzitivnimi (zanikovymi i iritacnimi) ptiznaky, s rozvojem
del$im nez 2 mésice

e hlavové nervy jsou postiZeny podstatné méné ¢asto neZ u AIDP — pouze v 10-20% a
nebyva tak Castd paréza respiracni svalstva (zejména branice)

r~r

e z autonomnich potizi se vyskytuje nejvice zacpa a retence moci
Diagnostika:
- EMG priikaz postizeni myelinové pochvy tfi nervii je kritériem diagnostiky
- sniZzeni MCV, niZs§i a polyfazické CMAP,
- na senzitivni neurografii se nalézé snizeni SNAP (az nevybavnost) a snizeni SCV
- pomoci MRI lze prokézat lokalizované ¢i difuzni ztluSténi nervii, zménu signéalu v T2
u probihajicich zanétlivych zmén
Terapie:
e Kkortikoidy (bolus 5 g) s navazujici peroralni medikaci kortikoidy
e terapie IVIG = u ¢asti nemocnych, ktefi se nedostate¢né zlepsili po kortikoidech
e plazmaferéza = vyjimec¢n¢ je v refrakternich pfipadech indikovana
- peroralni udrzovaci davku kortikoidy je nezbytné doplnit dal§imi imunosupresivy, které
umozni sniZeni davky prednisonu na 5-10 mg denné

Senzitivni varianty CIDP

- senzitivni pfiznaky a ataxie jsou pfevazujicimi ptiznaky asi u 15 % nemocnych s CIDP

- distalni ziskand demyeliniza¢ni neuropatie (DADS) se projevuje pouze senzitivnimi
pfiznaky a je provédzena zvyseni IgM paraproteinu

- 1écba: maji vysokou tcinnost kortikoidy vedle IVIG a plazmaferézy
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50. HEREDITARNI NEUROPATIE

- vétSinou se projevuji pomalym a postupnym rozvojem, ¢astymi abnormitami skeletu 1
pozitivni rodinnou anamnézou
- vysledkem mutaci je léze 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 proteinil periferniho nervu vede k deficitu téchto proteinti a nasledné
k demyeliniza¢nimu ¢1 axondlniho typu

- v perifernich nervech pak chybi dilezité strukturalni proteiny, a to je divodem rozvoje
typu léze (myelinopatie ¢i axonopatie) a klinického nalezu

- demyeliniza¢ni forma se oznacuje jako CMT typ 1 a axondlni jako CMP typ 2.

Klinicky nalez:

- zalind asi ve 20 letech, nejprve postihuje drobné svaly nohy, postupné se rozviji pes cavus
a kladivkovité deformity prsti, zkraceni Achillovy Slachy, pak jiz dochdzi k atrofii sval
lytek (,,Capi nohy*), pak na rukou a pfedlokti

- muze se vyskytovat esencidlni tremor a hypertrofie perifernich nervi

Diagnostika:

- dublezity je prikaz PNP — nejedna se o jiny typ postiZeni (napt. myelopatii €1 plexopatii)

- potvrzeni hereditarni formy PNP se opird o typicky klinicky nalez: vEetné klenuté nohy a
tenkych lytek, + neurofyziologické vySetieni (uniformni snizeni MCV) a o geneticky
prikaz

- vramci dif. dg. je dhlezité vyloucit zanétlivé (CIDP), toxické (alkohol, polékové),
metabolické a endokrinni PNP

Genetické vySetieni

- existuji formy:

e autosomalné¢ dominantni demyelinizacni (CMT1), axonalni (CMT2), AR, formy
vazané na chromozom X

Terapie:

- neexistuje pri¢inny ale ani podstatnéji ucinny zpusob terapie

- fyzikalni 1é¢ba pomize po dlouhou dobu zachovat svalovou silu a rozsah pohybil
v kloubech

- ergoterapie je ucinna pro podrzeni schopnosti provadét aktivity denni ¢innosti

- pfiméfené ortézy jsou nezbytné k zachovani schopnosti chtize u pokrocilych forem
nemoci

- ortopedické zakroky slouzi ke korekci deformit, postaveni v kloubech

Hereditarni motorické neuropatie

- heterogenni skupina chorob s exkluzivnim postiZzenim motorické ¢asti periferniho
nervového systému, zejména v jeho distalnich segmentech

- nejéastéjsi forma v CR je distalni HMN

54



AD dédi¢nost, nastup ptiznakt v dospélosti (30 let véku) s primarnim oslabenim a
atrofiemi extenzorti palce a nohy a rychlou progresi v prvnich péti letech od pocatku
ptiznaki

U starsich (60+) je jiZ t€Zka paraparéza s imobilizaci a upoutanim na vozik
Zivé patelarni reflexy bez pozitivnich pyramidovych jevii

Hereditarni senzitivni neuropatie

Heterogenni onemocnéni, pficinou je neurogenni 1éze

Fenotyp je urCen progresivni poruchou vSech modalit ¢iti, zejména algického a
termického a chronickymi ulceracemi prsti 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)

Léci se predev§im neuropatickd bolest poddvanim 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 nddorovym onemocnénim, které
nevznikly pfimym plsobenim naddoru, metastdzami, nejsou komplikacemi radioterapie ¢i
chemoterapie
- jejich projevy vétSinou predchéazeji manifestaci a diagndézu maligniho onemocnéni
- etiologie: neni dosud zcela objasnéna
- umnohych byl potvrzen autoimunitni ptivod v disledku priikazu specifickych
antineuronalnich protilatek
- vyskyt PaNS je vzéacny, vyskytuji se pouze u 1 % nemocnych s malignitou
e Lambert — Eatoniiv myastenicky syndrom postihujici 1-3 % nemocnych
s malobunéénym karcinomem plic
e paraneoplasticka neuropatie prokazatelna u nemocnych s hematologickymi

malignitami
e monoklonilni gamapatie a myastenia gravis diagnostikovand u 10-15 % pacientii
S tymomem
Etiopatogeneza:

- v soucasnosti je zndma celd fada onkoneuralnich protilatek, které 1ze délit do 2 skupin

podle lokalizace cilového antigenu:

1. protilatky proti intracelulirnim antigenim

- pfimo nezpisobuji autoimunitni poSkozeni neuronu

- jsou pouze asociovany se specifickymi neoplazmaty a jejich priikaz ptispiva
k diagnoze specifického PaNS

2. protilatky proti buné¢nym povrchovym antigentim

- napf. proti receptorim na synapsich nebo transsynaptickym proteintim, a jsou
pravdépodobné odpovédné za neuronalni dysfunkci

,Dobie charakterizované* onkoneuralni protilatky:
e Anti-Hu (ANNAI)

Anti-Yo (PCA1)

Anti-CV2 (CRMPS)

Anti-Ri (ANNA2)

Anti-Ma2 (Ta)
e Anti-amphiphysin

= zkratky anti-Hu, anti-Ri, anti-Yo, anti-Ma/Ta, an-CV?2, anti-Tr jsou zkratkami inicidal pacientii, u kterych byly
tyto protilatky poprvé prokazany.

Neuronalni povrchové protilatky (NSAbs) = protilatky vaZici se na povrchové antigeny
neurond a nasledné jsou tato onemocnéni v anglosaské literatufe oznacovana NSAb
syndromy

- u PaNS nachazime:

e onkoneuralni protilatky
e prub¢h onemocnéni je chronicky s progresivné nartistajicim neurologickym deficitem
nezavisle na terapii

56



e pouze lécba zakladniho onkologického onemocnéni a navozeni remise mlze
v nékterych ptipadech vést ke stabilizaci neurologického nalezu
NSADb syndromy:
e rozvijeji velmi rychle
e prab¢h je akutni az subakutni
e velmi dobfe reaguji na imunoterapii
= v§eobecné uznavanym nazorem je skutecnost, Ze onkoneuralni protilatky jsou pouze markery
imunitniho procesu, ale ne patogenem
- jednim z ptedpokladanych patogenetickych mechanismil neuronalniho poSkozeni je patrné
cytotoxicita zprostfedkovand T-lymfocyty
Klinicky obraz:
- lze rozd¢lit do 2 skupin
o Kklasické (typické) = pfi svém vyskytu znamenaji velmi vyrazné podezieni na
malignitu, pfestoze v n€kterych piipadech nelze prokazat specifické onkoneuralni
protilatky
e 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

o  Netypicky* syndrom vykazujici zlepSeni po terapii malignity bez konkomitantni
imunoterapie za piedpokladu, Zze syndrom nema tendenci ke spontanni remisi

e  Netypicky* syndrom s pfitomnosti onkoneuralnich 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 onkoneurdlni protilatky v séru nebo likvoru

- lze prokéazat u 60 % PaNS a maji velkou diagnostickou hodnotu

- byla prokazana korelace mezi typem onkoneuralni protilatky a tumoru

- jsou také nemocni s onkoneuralnimi protilatkami, ktefi nemaji tumor

vySetfeni mozkomisniho moku:

- nachazime lymfocytarni pleiocytdzu s normalni glykorachii (mtze imitovat neuroinfekci,
kdy pleiocytozu provazi snizena glykorachie), intratekalni syntézu IgG a ptitomnost
oligoklonalnich past

MRI vySetieni:

- muzeme pozorovat T2 a FLAIR-hyperintenzivni neostfe ohranic¢ena loziska napf.

v hypotalamu, bazalnich gangliich nebo mozeckovou atrofii 1 n€kolik mésict pred
rozvojem klinickych ptiznaki PaNS

PET-CT:

- lze jednak lokalizovat ptislusny tumor, ale rovnéz prokéazat loziska hypermetabolismu
glukozy i v urcitych partiich CNS

Terapie:
- zahrnuje onkologickou terapii a imunoterapii

- 1écebné postupy je nutné ptizplisobit jednotlivym pacientim podle event. pfitomnosti
tumoru a jeho typu, druhu prok4zané onkoneuralni protilatky

- Casna diagnostika tumoru a jeho odstranéni ¢asto vede ke stabilizaci stavu nebo regresi
neurologické symptomatiky
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- krom¢ samotného odstranéni tumoru maji dobry terapeuticky efekt imunosupresivni
ucinky chemoterapie

- sam typ prokazané onkoneuralni protilatky mize predikovat i¢innost imunoterapie
e akutni

- doporucuje zacit pulzem i.v. kortikoidli nebo podanim intraven6znich imunoglubulint

- peroralni kortikoterapii ve sniZujici se davce je vhodné podavat 6-8 mésicti
e v piipadé nedostatecného 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 samostatn¢ nebo
s cyklofosfamidem

- soucasti terapie i symptomaticka 1écba

Klasické paraneoplastické neurologické syndromy:
e Encefalomyelitida

Limbicka encefalitida

Subakutni cerebelarni degenerace

Opsoklonus-myoklonus

Lambert-Eatoniiv myastenicky syndrom

Dermatomyositida

Neklasické paraneoplastické neurologické syndromy:
e Kmenova encefalitida

Optické neuritida

Paraneoplasticka retinopatie

Retinopatie asociovana s melanomem

Stiff-person syndrom

Nekrotizujici myelopatie

Onemocnéni motoneuronu

Guillain — Barré syndrom

Brachiélni 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 tirovni nervového systému, a to CNS bez presné urcené
urovné postizeni (mozkovy kmen, limbicky systém) provazené postizenim senzitivnich
ganglii zadnich kofenti 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 (nejcastéji v pribéhu 12 tydnii) zména osobnosti
e kognitivni deficit: pfedevS§im poruchy kratkodobé paméti provazené stavy zmatenosti,
halucinacemi, depresemi nebo naopak agitovanosti, kfeCemi
e pfiznaky pramenici z 1éze hypotalamu, tj. poruchy piijmu potravy, rytmu spanku,
zmény libida

Encefalitida s pritomnosti protilatek proti NMDA receptorim

- nejcastjsi paraneoplastickou limbickou encefalitidou

- postihuje pfevazne mladé zeny s ovaridlnim teratomem

- zpocatku probiha pod obrazem psychozy s kognitivnim a behavioralnim deficitem, ke
kterému se piidavaji ptiznaky 1éze extrapyramidového systému (dystonie, orofacialni
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 pacient dojde k regresi klinické
symptomaticky

Encefalitida s pritomnosti anti-Hu protilatek:

- Casto za¢ind monofokdlnimi pfiznaky (cerebelarni symptomatika, znamky postizeni
limbického systému) a fokdlnimi epileptickymi paroxysmy, které mohou prechézet, az do
fokalniho epileptického statu

= u téchto nemocnych byva diagnostikovan malobunéény karcinom plic, tymom, karcinom
prsu nebo tumor varlat

Stiff-person syndrom
- vzéacna jednotka
e Etiologie: vétSinou idiopaticka, rozviji se kolem 30. roku Zivota bez patrného
vyvoldvajictho 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 hyperlordéza
e obtizna chiize — v disledku rigidity (intenzita rigidity béhem dne kolisa, ve spanku se
rigidita vyrazn€ mirni*

Diagnéza: podporuje soucasna pritomnost aktivity v agonistech 1 antagonistech pii EMG

vySetieni a pritkaz anti-GAD protilatek v likvoru, MR mozku byvé bez patologie

Opsoklonus-myoklonus (syndrom ,,tan¢icich o¢i a tan¢icich nohou)

raritni onemocnéni zpisobené degeneraci mozeckovych jader

projevuje se rychlymi dysrytmickymi nekoordinovanymi pohyby o¢nich bulbl

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 dospélych byva asociovan s malobunéénym karcinomem plic, karcinomem ovaria a

mammy
velmi dobfe reaguje na terapii IVIG a kortikoidy

Subakutni cerebelarni degenerace

onemocnéni charakterizované subakutné progredujici mozeckovou symptomatikou
zpisobenou difuzni ztratou Purkyiiovych bunék a naslednou cerebeldrni atrofii

po prodromalnich ptiznacich cCitajicich vertigo, nauseu a vomitus se rozviji nystagmus,
diplopie, dysartrie, dysfagie a té¢zka ataxie

anti-Hu a anti—Ri protilatky byvaji pfitomny u malobunééného karcinomu plic a
karcinomu mammy, protilatky anti-Yo u karcinomu ovaria a jinych gynekologickych
malignit

Lambert-Eatoniv myastenicky syndrom (LEMS)

presynapticka porucha nervosvalového pfenosu a autonomni transmise

zpuisobena protildtkami proti napét'ové fizenym kalciovym kanaliim na nervovych

zakonc¢enich na nervosvalové ploténce

charakterizovan:

e slabosti proximalnich svalovych skupin zpoc¢atku dolni pak i hornich koncetin a svala
inervovanych hlavovymi nervy projevujici se dysartrii,

e dysfagii

e okohybnymi poruchami

e autonomni dysfunkce = xerostomie, obstipace, rozostieni vizu, dysfagie a ortostaticka
hypotenze

Diagnéza: je zaloZzena na EMG vySetieni a prikazu specifickych onkoneurélnich protilatek

postihuje pfevazné nemocné s malobunéénym karcinomem plic

Dermatomyositis

humoraln¢ podminénou mikroangiopatii s depozity imunokomplext, mikroinfarkty a
perivaskularni atrofii

dosud nebyly prokazany zadné specifické onkoneuralni protilatky

nejcastéji byva spojovana s karcinomem ovaria, plic, pankreatu, zaludku, kolorektalnim
karcinomem a non-Hodgkinskym lymfomem

Diagnéza:

muze byt v n¢kterych ptipadech obtizna

ptiznaky urcitych syndromli mohou byt typické (napt. opsoklonus — myoklonus), nékteré
jsou ovSem zcela netypické, proto je potom nutné patrat po ptitomnosti 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, miSnimi syndromy, ¢asto
s vegetativnim doprovodem (nauzea, zvraceni, hyperhidréza, poruchy termoregulace,
poruchy obéhového systému a poruchy srdecniho rytmu, nechutenstvi, zavrat¢), a
poruchami psychickymi (deprese, euforie, zmény nalady, delirantni stavy, halucinace,
psychomotoricky neklid, demence)

toxické poSkozeni nervového systému:

e akutni

e chronické

= védomé (abuzus, suicidium)

= nevédomé (ndhodné, zamérng)

= jatrogenn¢ (antikonvulziva, cytostatika)

= intoxikaci (oxid uhelnaty, bojové plyny)
nejcastejsi toxicke postizenim nervového systému je v souvislosti s akutni a chronickou
otravou ethylalkoholem

Etylalkohol

U¢inky akutni intoxikace

tézka otrava ohrozuje Zivot nemocného poruchou vitalnich funkci (Gtlumem dechového

centra, aspiraci obsahu zaludku pfi zvraceni)

ucinek alkoholu se projevi v fadu n€kolika minut po poziti v diisledku 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 spolecenskych zabran, zhorSeni soustfedéni, prodlouzeni
reak¢niho Casu, alkoholovy zépach z ust (foetoralcoholicus), zarudnuti v obliceji (v
dasledku vazodilatace v kiizi)

« stadium hypnotické (1-2 %o, stfedn¢ t€zka podnapilost)

* podrazdénost, projevy agresivity, nystagmus, typicka je ataxie, nestabilita pfi stoji a
chiizi, vravorani a pady

¢ stadium narkotické (2-3 %o, tézka podnapilost)

= setreld, dysartricka fec, neziidka pomoceni a pokaleni, mnestické poruchy, pii
zvraceni nebezpeci aspirace zvratki, u "netrénovaného pijaka" mize dojit k poruse
védomi

s asfyxie (> 3 %o, velmi vazna podnapilost)

= hluboké koma, kiecCe, hypotermie, hrozi smrt vyvolana utlumem dechového centra a
ob¢hovym selhdnim, u alkoholika nebo osoby dlouhodobé¢ naduzivajici alkohol vznika
jakasi "odolnost")

velmi zdvazné mohou byt kombinace alkoholu s dal$imi tlumivymi latkami

(antidepresiva, benzodiazepiny), coz vede k prohloubeni Gtlumu CNS

Lécba — predevsim u tézkych otrav je symptomaticka — podpora vitalnich funkci

ptipadé€ hypoventilace je nutna uméla plicni ventilace
pfi hypoglykémii ¢i podezieni na ni je nutna aplikace 40% glukdzy s thiaminem i.v.
v t€z8ich ptipadech (hladina nad 5 g/, té¢Zky klinicky stav) je vhodna hemodialyza
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Chronické poruchy souvisejici s dlouhodobym naduzivanim alkoholu

projevuji se fadou symptomil a syndromtl a jsou doprovazeny ptiznaky poruchy vyzivy

Senzimotoricka axonalni polyneuropatie

nejcastéjsi neurologickou komplikaci chronického etylismu

1ze ji detekovat s pouzitim EMG aZ u 75 % chronickych alkoholikil

patogeneze nejasna, vznika pravdépodobné nutri¢nim mechanismem (deficit thiaminu)

pfiznaky:

» postihuje dolni koncetiny

= pfevazné senzitivni symptomatika (brnéni, paleni, lancinujici bolesti)

* nocni kiece DKK

= kompresivni 1éze nervus radialis (obraz labuti §ije)

* postizeny autonomni systém = klinicky se projevi hyperhidr6zou s maximem akraln¢ a
poruchami trofiky

= vegetativni dysbalance pak muze vést k poruchdm regulace krevniho tlaku (posturalni
hypotenze), tepelné regulace a porucham potence.

Syndrom Wernickeuv-Korsakovuv (WKS)

komplex symptomu a ptiznakl vznikajicich v disledku deficitu vitaminu B;

malé zasoby v téle ¢loveéka a relativné velké denni potiebé se deficit miize projevit jiz po

2-3 tydnech sniZzeného piijmu

diagnostika: opira se pfedevsim o klinicky obraz

laboratorné: zjist'ujeme sniZenou hladinu thiaminu v séru

MR mozku: hyperintenzni zmény (T2, FLAIR) periakveduktalnég, v oblasti medialnich

thalam®i 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 (typicka obrna obou abducentt,
horizontélni ¢i vertikalni pohledova obrna, nystagmus, zornicové poruchy) a
paleocerebelarni syndrom s ataktickou chiizi (az v 80 %).

* Korsakovova demence — perzistentni a ireversibilni nalez

- poruchy paméti pfi dlouhodobém nadmérném uzivani alkoholu

terapie: v obou piipadech suplementace thiaminu a ostatnich vitaminu skupiny B

na podkladé chronického ethylismu vznikaji i dalsi choroby: atrofie mozku, alkoholova
demence, atrofie mozecku, atrofie corpus callosum a myopatie, kterd mize probihat
v krajnim ptipadé i pod obrazem rhabdomyolyzy s rendlnim selhanim

Fetalni alkoholovy syndrom

vznikd pfimym teratogennim ptisobenim alkoholu

projevuje se: nizkou porodni vahou, mikrocefalii, kongenitalnimi mozkovymi
malformacemi a mentalni retardaci

mortalita je vyrazné zvySenad a asi polovina ptezivsich byva mentaln¢ retardovana

v soucasnosti neexistuje bezpecna hranice ptijmu alkoholu u t€hotnych matek a riziko
postiZzeni plodu se nesnizuje ani béhem posledniho trimestru téhotenstvi

Abstinen¢ni syndromy

vznikaji po preruseni ptijmu alkoholu, a to jak chronického, tak i n€kolikadenniho
intenzivniho piti
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- ptredpokladanym mechanismem je hyperaktivita nékterych ¢asti mozku jako rebound
fenomén po predchazejici supresi

alkoholovy ties

- hruby posturalni tfes postihujici ptevazné ruce a mizici ve spanku

- nastupuje 6-8 hod. po pferuseni 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 preruseni piijmu alkoholu

- EEG ukaZe mirné zmény a obecné se normalizuje béhem nékolika dni

alkoholova halucinéza

- psychoza typickd svymi sluchovymi halucinacemi, provazenymi pocitem prondsledovani

- nemocni se snazi si halucinace vysvétlit, samoziejmée bludnou interpretaci. Somatické
projevy byvaji v porovnéni s deliriem mirné;si

- akutni pribéh miiZe trvat 3-10 dni, doznivat mohou nékolik mésict

delirium tremens

- vznikd pozd¢ji nez piedchozi abstinencni projevy (48 hod. - 14 dni) od posledni
konzumace alkoholu

- zacina a konci ndhle

- projevy: zmatenost, agitovanost, psychomotoricky neklid, agresivni chovani, zrakové
halucinace, autonomni projevy (tachykardie, arteridlni hypertenze, horecka, srde¢ni
arytmie)

- mortalita se pohybuje okolo 15 %

Lécba abstinencnich projevii:

je komplexni a ma byt adekvatni klinickému stavu pacienta

lékem prvni volby = Clomethiazol (Heminevrin) ve vysSich davkach — az 16 tablet

denné

nitroziln€ 1ze aplikovat diazepam piipadné tiaprid

-k ovlivnéni tachykardii beta-blokatory / klonidin

- uprava mineralové dysbalance, suplementace thiaminu

- CAVE: aplikace gluk6zy mlze zplsobit depleci zasob thiaminu a vyvolat Wernickeho
encefalopatii, a proto je nutné glukézu vzdy podavat v kombinaci s thiaminem

Metylalkohol (metanol)

- bézné€ se pouziva jako rozpoustédlo a jako soucast nemrznoucich smési

- je oxidovan na formaldehyd a kyselinu mravenci

- intoxikace se zpo¢atku mize projevovat jako delirium s rychlou progresi do poruchy vizu,
slepoty v dasledku edému sitnice, pseudobulbarniho syndromu a kognitivni poruchy

- zavaznd intoxikace zpusobuje acidézu s otokem mozku vedoucim k zastavé dechu

- upacientq, ktefi preziji akutni intoxikaci, mlze pfetrvavat slepota a parkinsonsky
syndrom

- lécba: zahrnuje podavani vysokych davek hydrogenuhli¢itanu sodného (acidoza),
etylalkoholu, pfipadné provedeni hemodialyzy

Oxid uhelnaty

- bezbarvy plyn bez chuti a zapachu, k jehoz otravé mlze dojit pii nedokonalém spalovani,
pii otraveé vyfukovymi plyny, z boilertt v domacnosti

- vaze se na hemoglobin za vzniku karboxyhemoglobinu, ktery vytésiiuje oxyhemoglobin a
dochazi k hypoxémii
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pfiznaky: objevuji se jiz pti preméné 10 % hemoglobinu na karboxyhemoglobin — bolesti
hlavy, nevolnost, huceni v usich, zavraté, celkova slabost

pii vysSich koncentracich (nad 50 %) dochazi k poruchdm krevniho ob&hu, poruchdm
ventilace, kiec¢im s naslednou poruchou védomi

1é¢ba: zahrnuje odstranéni zdroje intoxikace a aplikaci kysliku, véetné pouziti

hyperbarické komory

Kovy (Olovo, Rtut’, Mangan)

Olovo

pfi profesionalni intoxikaci

akutni otrava: objevi se gastrointestinalni obtize nasledované bolesti hlavy, unavou,
poruchou védomi, zménou chovani a fokalnimi ¢i generalizovanymi konvulzemi
muze se objevit Cisté motorickd neuropatie, kterd postihuje vice horni koncetiny

v nékterych ptipadech, paklize dojde k atrofii svalstva hornich koncetin a fascikulacim
terapie: D-penicilamin, dimercaprol a EDTA

Rtut’

anorganicka forma je rychle absorbovana pfi inhalaci béhem priimyslové expozice pii
vyrob¢ barometrl nebo baterii

organicka forma, ktera je bio-amplifikovdna vodnimi zivo€ichy, je vice toxicka a k otraveé
dochdzi vétSinou pfi zne€isténi vodnich zdrojh

akutni otrava: charakteristickd paresteziemi, tremorem, ataxii, spasticitou, progresivni
ztratou vizu a sluchu, poruchou védomi (stupor, koma) az smrti

chronicka prumyslova expozice: eretismus (psychickéd podrazdénost), progresivni klidovy
a intencni tremor (hatter’s shakes), erytém a stomatitidu

terapie: penicilamin

Mangan

pfitomnost malych mnozstvi manganu v organizmu a jeho pravidelny pfisun v potrave je
pro ¢lovéka nezbytny

doporucend denni davka: 2-3 mg Mn denné

zdrojem profesiondlni expozice je té¢Zba a zpracovani manganové rudy, vyroba
feromanganovych slitin, svafovani, vyroba suchych baterii, vyroba a pouziti pesticida

v pocatecni fazi intoxikace dominuje psychiatrickd symptomatika (manganové Silenstvi) —
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 formé smési

pouzivaji se k chemickym syntézam, také k odmastovani kovi, fedéni lepidel a barev
diky své lipofilit€ snadno ptestupuji hematoencefalickou bariérou do mozku

akutni expozice: nejdiive projevi narkotické G¢inky

chronictéjsi expozice: za nasledek axonalni polyneuropatii, snizeny vykon

v neurobehavioralnich testech a zvySeny vyskyt neuropsychiatrickych poruch (solvent
syndrom)

64



1é¢ba: spociva v zabranéni dalsi expozici a symptomatické terapii

Toxiny
Mykotoxiny

muchomurka ervena

- intoxikace se projevuje pocenim, slinénim, midzou, bolestmi bficha, prijmy, dusenim,

bradykardii, zblednutim.
muchomirka zelend: intoxikace spojena pfedev§im s amatoxinem, ktery inhibuje syntézu
mRNA a vede k poSkozenti jater a ledvin
psychedelické houby z rodu lysohlavek (Lysohldvka kopinatd): jsou rekrea¢né uzivany
jako psychoaktivni drogy

Botulotoxiny

jde o proteinové molekuly, které¢ jsou produkovany jako samostatné polypetidové fetézce

svym tézkym fetézcem se botulotoxin ireverzibilné navaze na presynaptickou membranu,

internalizuje se mechanismem endocytézy a poté projde z endozomu do cytosolu

vlastni toxicka aktivita je jiz efektem lehkého fetézce, plisobici selektivni poskozeni

membranovych proteint a naslednou poruchu exocyt6zy acetylcholinu

za béznych okolnosti zplisobuji 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 pfedev§im postiZeni svalstva dychaciho a bulbarniho.

* Ranny botulismus — Clostridium botulinum se usazuje v randch znecisténych
organickym materialem. Pribeh onemocnéni je podobny tetanu vcetné klinickych
ptiznaki, prubéhu a progndzy.

Drogy

chemicke latky priméarné plsobici na centralni nervovou soustavu, kde méni mozkové
funkce a zptisobuji do¢asné zmény ve vnimani, ndlad¢, 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 a analogy
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- akutni intoxikace drogami: pfitomny zornicové priznaky (napiiklad po poZiti morfinu
nebo kokainu dochazi k midze)

- v nekterych ptipadech dochdzi k ataxii, myokloniim, rhabdomyolyze s renalnim
selhanim (heroin, amfetamin, kokain), plexopatii i Guillain-Barré syndromu (heroin),
toxické myelopatii s obrazem transverzalni miSni 1éze (heroin), obéhové nestabilité,
utlumu dechového centra, epileptickym zachvatim a kvantitativni poruse védomi

- pfi pferuseni dlouhodobého abtzu dochézi k ptiznakiim abstinence: tremor, tachykardie,
poceni, podrazdénost az k rozvoji deliria tremens

- nedostatek latky vyvola ,,rebound* u¢inek — naptiklad kiece

Lécba: kombinace psychoterapie, skupinovych sezeni a jinych psychoaktivnich latek, jez ma
vést ke zlomeni zavislosti

Léky

- popsano Siroké spektrum symptomt a syndromu s postizenim jak CNS, tak PNS vyvolané
fadou ¢kt jako nezadouci efekt 1écby

- vzdy je nutné pted podanim léku porovnat rizika a pfinosy pro pacienta

Extrapyramidové syndromy

- zahrnuji parkinsonsky syndrom, tarditivni a jiné dyskinézy, akatizie

- zpusobeny jsou zejména neuroleptiky a nékterymi antiemetiky jako je metoclopramid

- polékové dyskineze: dystonie, myoklonus, tiky, tremor, parkinsonsky syndrom a akatizie
(pacient ma silné nutkéani k pohybu, pfi kterém se mu ulevi; ptiznacné prechazeni po
mistnosti, frekventni vstavani a seddni, tfeni si dlani o tvafe apod)

Maligni neurolepticky syndrom

- nejzavaznéjsi komplikaci 1écby 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 pacientli

- v pocatecni fazi se terapeuticky doporucuje podavani agonisty dopaminu,
bromokryptinu

- v pozd¢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 zpiisobuji zejména cytostatika (vinkristin, cisplatina,
paclitaxel, etoposid, bortezomib, thalidomid) v rdmci 1écby onkologickych onemocnéni

- dale n¢ktera 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 mize také dojit pti antiagregacni (kys. acetylsalicylova, clopidogrel...) nebo
antikoagulacni (warfarin, tzv. nova antikoagulancia — xabany, gatrany) 1écbé

Subakutni kombinovana degenerace michy (funikularni myeléza)

- charakteristickd senzorimotorickou axonalni neuropatii a myelopatii s pozvolnym
rozvojem klinickych ptiznaka

- v disledku postiZeni perifernich nervi i zadnich miSnich provazcl vznikaji typicky
parestezie hornich i dolnich koncetin

- léze zadnich provazci se manifestuje poruchou propriocepce a vibrace, ataxii spinalniho
typu, typickou poruchou chiize s pozitivnim Rombergovym ptiznakem, zménami ve
Slachookosticovych reflexech, pozitivnimi iritacnimi pyramidovymi jevy

- postizeny jsou zejména zadni a postranni mi$ni provazce

- diagnoza: se opird o klinicky obraz, laboratorni ndlez makrocytarni anémie, snizené
sérové hladiny vitaminu B12, elektrofyziologické vySetieni a vySetteni MRI michy

- lécba: spociva v suplementaci vitaminu B12 ve vysokych davkach
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54. PostiZeni nervové soustavy pri kardiovaskularnich chorobach

Kardiovaskularni choroby

vvvvvvv

poptipadé difizniho hypoxického postizeni v ramci kardiopulmonalni zastavy

Arterialni hypertenze a arterialni encefalopatie

mezi disledky dlouhodobého plisobeni AH v neurologii patii pfedevsim ischemické a
krvacivé CMP predevsim v disledku urychleni aterosklerotického procesu.

o lehka (140-159/90-99 mm Hg)

e stiedni (160-179/100-109 mm Hg)

o tézka (180-209/110-119 mm Hg)

e hypertenzni krize (> 210 mm/120 mm Hg)

protrahované pisobeni AH vyvolava v mozkovych tepnach adaptacni zmény, které maji
zachovat normalni cerebralni perfiizi a zabranit hyperperfizi

v tomto piipadé si pacienti mohou stéZzovat na zvySenou unavnost, poruchy spanku a
bolesti hlavy, které se zhorSuji se zvySenim hodnot TK

maligni AH = nahly vzestup hodnot TK doprovazen 1 ptiznaky postizeni cilovych organt
(porucha vizu s edémem papily na o¢nim pozadi, nefropatie apod.)

o miZe byt v asi 40 % piipadii doprovazena i hypertenzni encefalopatii s fokalnimi
nebo difiznimi (cefalea, nauzea a vomitus, poruchy zraku, kiece, zmatenost, sopor
nebo koma)

pii rozvoji hypertenzivni encefalopatie dochazi k pfekroceni prahu autoregulace mozkové
cirkulace s nasledujicim cévnim poskozenim ve formé¢ vasokonstrikce s fibrinoidni
nekrdzou a zvySenim vaskularni permeability

muze byt nasledovano mozkovym edémem, ischemizaci mozkové tkanég ¢i krvacivymi
komplikacemi a velmi €asto kiecemi; coZ miiZze dale zvySovat nitrolebni tlak a diky
stimulaci receptorti na spodiné 4. mozkové komory dale akcelerovat systémovou arterialni
hypertenzi

klinicky vysledek v pfipad€ hypertenzni encefalopatie zavisi na tispé$nosti upravy TK
cilem akutni terapie je postupna redukce hodnot TK, tato by neméla ptresdhnout redukci o
vice nez 1/3 béhem prvnich 6-8 hodin

nadmérné sniZzeni mize zapticinit sniZzeni cerebralni perfiize se synkopami, popiipad¢ i
rozvoj ischemického postiZzeni mozku, ¢i sitnice

Posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES)

klinicko-radiologicka jednotka

diagnostika: postavena pfedevsim na typickém ndlezu na MRI

projevy: bolesti hlavy, zmatenost, kiece a porucha vizu

nejcastéjsi pricina: je maligni hypertenze, mezi dalsi patii eklampsie

pfi MRI vySetieni jsou patrny typicky lokalizované oboustranné edémové zmeény,
piedevsim v oblasti parietalnich a okcipitalnich laloki

tyto zmény byvaji pii v€asné terapii reverzibilni, pfi del§im trvani mohou dat vzniknout
sekundérni ischémii ¢i hemoragii

stejné tak 1 klinické pfiznaky postupné odeznivaji, n¢kdy ale mohou pfetrvavat poruchy
vizu.
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55. PostiZeni nervové soustavy pri hematologickych chorobach

Talasémie

- predstavuji skupinu chorob, které jsou zptisobeny dédicnou poruchou tvorby hemoglobinu

- dochazi ke sniZzené syntéze alfa Ci beta-globinu, je tendence k pfedcasné hemolyze
erytrocytu a jejich prekurzort

Beta-talasémie

- klinické projevy: hepatosplenomegalie, zpomaleni riistu, zmény kiize a srde¢ni selhani na
podkladé hyperkinetické cirkulace

- neurologické pfiznaky: pfechodné zdvrat€ a neostré vidéni u asi 20 % pacientll, pfiCemz
tyto pfiznaky jsou obvykle vazany na aktudlni tizi anémie; bolesti hlavy

- ve druhé dekadé€ zivota se u 20 % pacientiit mize vyvinout periferni motoricka neuropatie

- lécba: primarné spociva v podplirnych transflizich, poptipad¢ v transplantaci kostni diené

Polycytémie
- zvySen pocet cirkulujicich erytrocyt

wrwve

Mrwe

onemocnénim, vysokou nadmotskou vyskou, spankovou apnoe nebo pravolevym
srde¢nim zkratem

- zpusobuje hyperviskozitu krve vedouci ke zrychleni procesu aterosklerdzy a trombdzam
v makro 1 mikrocirkulaci, pficemz 70 % arterialnich trombotickych ptihod ptedstavuji
iCMP a TIA

- typické ptiznaky hyperviskézniho syndromu: bolesti hlavy, huceni v usich, zavrat¢,
poruchy vizu, poruchy kognitivnich funkci, bolesti nebo parestézie koncetin

- vétSinou ustupuji po redukei poctu Cervenych krvinek flebotomii nebo chemoterapii

- mnozi pacienti maji klinické nebo elektrofyziologické zndmky pievazné senzorické
axondlni polyneuropatie

- polycytémie vera = muze také vést k erytromelalgiim, které se vyznacuji bolestive
rudymi a horkymi koncetinami

- symptomy jsou ¢astéji akcentovany na dolnich koncetinach nez na hornich; predpoklada
se autonomni dysfunkce malych vlaken

Primarni trombocytémie (trombocytoza)

- ziskané myeloproliferativni onemocnéni charakterizované trvalym zvySenim krevnich
desticek, splenomegalii, dysfunkci krevnich destic¢ek a soucasné i predispozici ke
krvacenim a trombo6zam v arterialnim 1 Zilnim fecisti

- kritéria pro stanoveni diagnozy:

e trvale zvySeny pocet trombocytti nad 600 000/ml, hyperplazie megakaryocytti v kostni
dfeni a normalni zasoby Zeleza

- neurologické projevy: se vyskytuji u 30 % pacientl s esencidlni trombocytézou, vcetné

bolesti hlavy, parestezii, TIA ¢i CMP
- byvaji na po¢atku onemocnéni nebo pii hematologickém relapsu

- rizikové faktory pro vznik trombodzy: v€k nad 60 let, pfedchozi trombotické piihoda a

dlouhé trvani trombocytozy
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u pacientd s vysokym rizikem se uziva myelosupresivni terapie v kombinaci s nizkou
davkou aspirinu
po zavazné trombembolické piihod€ jsou doporuc¢ovany destickové aferézy

Tromboticka trombocytopenicka purpura

charakterizovana trombocytopenii, hemolytickou anémii, horeckou, renélni dysfunkci a
neurologickymi projevy

vrchol vyskytu je ve veku 40 let, s pievahou Zen 2: 1.

nékteré pripady nasleduji identifikovatelnou pricinu, jako je HIV infekce, t€hotenstvi,
systémovy lupus erythematodes, nebo farmakologickou 1é¢bu

kolisavé neurologické ptiznaky se vyskytuji u 70 % pacientl, obvykle trvaji méné nez 48
hodin

jedna o bolesti hlavy, zmatenost a otupélost a tyto mohou byt nasledovany loziskovymi
neurologickymi pfiznaky, kieCemi, kdmatem nebo smrti

systémové poskozeni endotelidlnich bun¢k mize vést k nadmérnému uvoliiovani
multimerd vVWF a jejich sniZzené §tépeni vede k tvorbé¢ patologicky charakteristickych
mikrotrombi tvofenych krevnimi destickami a vWF

timto v oblasti mikrocirkulace dochazi k tvorbé okluzi, coz zplisobuje drobné infarkty a
petechialni krvéceni

1é¢ba: plasmaferéza, v pripadé nedostatecného efektu mohou byt ptidany kortikosteroidy
pokud neni plazmaferéza ihned odstupnd, 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 normélnich krevnich bunék v

kostni dfeni, coZ ma nepiimo za nésledek krvaceni kvili trombocytopenii, infekce

z insuficientni funkce leukocytl, poptipad¢ unavu a zavraté diky anemizaci

v ptipad¢€ vyrazného zvySeni poctu bil¢ krevni fady (> 150000 /ml), mize diky

intravaskularni aggregaci leukocytt (leukostdza) dochézet k uzavérim mozkovych cév

kromé toho leukemické blasty mohou zptisobovat krvaceni diky infiltraci endotelu

arteriolarni st€ny

u pacienti s rizikem leukostaze je indikovana akutni leukoaferéza s cilem snizit pocet

blastl

piimé projevy leukemického postizeni CNS: zavisi na konkrétnim typu postizené

bunécné populace

e akutni myeloidni leukemie byva jen malokdy prvnim projevem onemocnéni
postizeni CNS

pacienti mohou byt asymptomaticti, popiipadé udavaji bolesti hlavy, ¢i ptiznaky z 1ézi n.
opticus, n. trigeminus, n. facialis a retindlni dysfunkce

e akutni lymfocytarni leukémie (ALL), postihuje CNS v okamziku stanoveni diagnozy
u 5 az 10 % pacientt, vétSinou asymptomaticky

- leukemické buiiky z kostni den¢ podél arachnoidedlnich zil infiltruji meningy,
nasledné€ se infiltruji adventicii arteriol

- upacientli mohou byt pfitomny zndmky léze hlavovych nervt (III, m IV, VI, VII),
dochdzi k rozvoji kognitivniho deficitu, epileptickych zachvati, popiipadé
hydrocefalu

- mezi neobvyklé syndromy patii hyperfagie, obezita nebo diabetes insipidus v rdmci
leukemické infiltrace hypotalamd.

1é¢ba: pacienti dostavaji intratekalni chemoterapii
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vedlejSim ucinkem této terapie mize byt leukoencefalopatie, poptipad¢ epileptické

zachvaty

chronické leukémie postihuji CNS jen ziidkaveé

chronicka myeloidni leukemie = vstupuje do blastické krize, miZe dojit k rozvoji

leptomeningealnich metastaz

e chronicka lymfocytarni leukémie (CLL) = jen vyjimecn¢ infiltruje meningy nebo
vlastni mozek, nejcastéji se tak déje v pozdni f4zi onemocnéni

Dyskrazie plazmatickvch bunék

monoklonélni proteiny: (monoklonalnich gama-globulinti (M proteinu, paraproteinu)

v séru)

zahrnuji: mnohocetny myelom (plazmocytom), makroglobulinémii (Waldenstromova
choroba) a amyloid6zu

Monoklonilni gamapatii nejistého vvznamu (MGUYS)

stav, kdy je monoklonéalni gamapatie jedinym pifiznakem

u 20 % pacient dojde pozdé&ji k rozvoji dyskrazie plasmatickych bunék nebo jednoho z
lymfoproliferativni onemocnéni (CLL, lymfom).

periferni neuropatie je béZnym neurologickym projevem MGUS

ve vetSing piipadu je paraprotein IgM, méné Casto IgG nebo IgA.(asi u poloviny pacientli
s IgM neuropatii vykazuje monoklondlni protein aktivitu proti myelinu myelin-associated
glycoprotein (MAG), ¢imZe zplUsobuje demyelinizacni periferni neuropatii)
mnohocetny myelom: obvykle pfitomen paraprotein tiidy IgG, méné Casto IgA
nejcastej$i neurologickou komplikaci je hrudni nebo lumbosakralni radikulopatie,
vyplyvajici z komprese nervu pomoci zborcenym obratlem ¢i jinou kosti

pokud myelom expanduje z vertebralni diené do epiduralniho prostoru, vyviji se
komprese michy.

akutni terapie: v pfipadé akutni komprese michy spoc¢iva ve vysokych davkach
kortikosteroidii a radioterapii. Nitrolebni plasmacytomy jsou obvykle rozsifenim
myelomovych 1ézi lebky. Na rentgenovych snimcich lebky a dalSich kosti jsou patrné
charakteristick¢é mnohocetné osteolytické 1éze

u myelomt je také mozno pozorovat leptomeningeélni infiltraci

periferni neuropatie jsou neobvyklé a byvaji spojeny s axonalni degeneraci a
amyloidozou.

makroglobulinémii (Waldenstrémova choroba): predstavuje maligni proliferaci B-
bunck vedouci k IgM monoklonalni gamapatii

pacienti trpi télesnou slabosti, inavou, ztratou hmotnosti a krvacenim

nejcastéjsi neurologickou komplikaci je senzomotoricka periferni neuropatie

asi u poloviny téchto pacientil jsou nalézany anti-MAG protilatky.
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56. PostiZeni nervové soustavy pri endokrinnich chorobach

Onemocnéni §titné zlazy a pfistitnych télisek

Hypothyreoza

- hormony §titné Zlazy jsou dilezité pro spravny rist a vyvoj organismu

- zé&vazna hypofunkce §titné z1azy béhem intrauterinniho vyvoje nebo rané¢ho détstvi vede k
opozdénému fyzickému a duSevnimu vyvoji, popiipadé kreténizmu

- pritomna mentalni retardace s pyramidovou a extrapyramidovou symptomatikou, bézné se
vyskytuje strabismus, hluchota a vybavnost primitivnich reflexti

- hormonalni substituce béhem prvnich 2 mésict zivota vede u mnoha pacientl k témét
uplné tprave télesného i dusevniho stavu, optimalni je zahéjeni terapie béhem prvnich
dvou tydnl po narozeni

Juvenilni myxedém

- podobny kretinismu

- udospélych se vyznacuje letargii, ospalosti nebo poruchou pozornosti a soustiedéni;
celkovou slabosti; zpomalenim mluveného projevu; tuhymi otoky podkozni tkang; suchou
bledou ki7i; kiehkymi vlasy; makroglosii a zimoviivosti

neurologické komplikace hypotyredzy: bolesti hlavy, poruchy hlavovych a perifernich nervi,
senzomotorické abnormality, popiipadé poruchy kognitivnich funkci a védomi

- senzorickd polyneuropatie se vyznacuje predevSim paresteziemi koncetin

- neuromuskuldrni nélez zahrnuje zpomaleni volnich pohybl a zpomalenou relaxaci
Slachovych reflexil, zeyména v oblasti kotniku, sniZzena tolerance fyzické ndmahy ¢i pfimo
myopaticka slabost; byva ptitomna elevace hladin kreatinkinazy, generalizovana svalova
hypertrofie

- neuropsychiatrické zmény mohou byt dominujici se snizenou pozornosti, snizenou
schopnosti sousttedit se, letargii, poptipadé demenci

Myxedémové koma: muze byt doprovazeno podchlazenim, hypotenzi, respiraénimi

poruchami a metabolickym rozvratem; s vysokou mirou imrtnosti,

pokud neni 1é¢eno

- charakteristické ndlezy: nizké hladiny T4 a T3, zvySeni hladin TSH a nizké vychytavani
radiojodu Stitnou zlazou

- pfi likvorologickém vySetieni byva zvySena hladina proteinu
Lécba: z4visi na tizi hormondlniho deficitu; myxedémové kdma by mélo byt akutné
1é€eno intravendznim podani T4 nebo T3

Hypertyreoza

- je spojena se zvySenou rychlosti metabolismu, poruchou kardiovaskularnich a
autonomnich funkci, tfesem a nervozity

- neuropsychiatrické projevy mohou byvat riizn¢ intenzivné vyjadieny od mirné
podrazdénosti az k psychotickym projeviim

Graves-Basedowovu nemoc = hypertyreodza spojena s difuzni strumou, oftalmopatii — u
star§ich pacientli nendpadné projevy s dominujici apatii, myopatii a kardiovaskularnim
postizenim

- velmi Castymi jsou ocni pfiznaky: malo frekventni mrkéani, opozdéna reakce horniho vicka
na pohyby bulbu ¢i nebo poruchy konvergence
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- nastup priznaki je postupny; exoftalmus je ¢asto doprovazen diplopii v disledku k parézy
jednoho nebo vice okohybnych svalt

- retrakce vicek a bolest pfedstavuje prvni projevy onemocnéni

- nékdy byva pfitomen edém papily, poptipadé ulcerace rohovky v disledku insuficience
kryci funkce vicka

- tiZe postiZzeni postupuje rychle a béhem nckolika mésicti mizZe dojit tplné oftalmoplegii,
spontanni zlepseni stavu je ziidkavé

- lécba thyreoidedlni oftalmopatie: mize zahrnovat imunosupresi kortikosteroidy,
radioterapii nebo chirurgickou dekompresi o¢nice.

Hypoparatyreoza

- snizend funkce pfistitnych télisek rezultuje v poruchu kalciového a fosfatového
metabolismu, které se u akutnéji vzniklé poruchy projevuji predevsim tetanickymi
kiecemi, zvySenou nervosvalovou drazdivosti a parestéziemi koncetin a v obliceji

- pokud dojde k pozvolné€jSimu rozvoji (¢i chronickému pribéhu), mohou dominovat
psychické ptiznaky, slabost, unava, apatie, uzkost, poruchy osobnosti, poruchy vidéni,
mentalni retardace, a extrapyramidové poruchy

- muze byt disledkem tyroidektomie

- Castym nalezem u hypoparatyreoidismu jsou nitrolebni kalcifikace, pfedevSim v oblasti
bazélnich ganglii

- kalcifikace jsou obvykle asymptomatické, ale byla popsédna 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 miiZe byt spojena se zménami EKG, vcetné prodlouZeni QT intervalu a
zmén T-vin

- primarni terapie: podavani vitaminu D a substituce vapniku

Hyperparatyreoza

- je nejcastéji disledkem nadmérné sekrece PTH u solitdrniho adenomu pftistitnych télisek

- diagnoza: byva nejcastéji stanovena jako vedlejsi nadlez pfi rutinnim biochemickém
vySetieni jesté pred rozvojem klinickych ptiznaka

- hladiny kalcia tudiZ nebyvaji moc vysoké a klasické neuromuskularni ptiznaky, (slabost
koncetin, parestézie, svalové kiece) jsou malo Casté

- Casté pfiznaky: inava a subjektivni slabost, zmény duSevniho stavu zahrnuji poruchy
paméti, podrazdénost a deprese, které se lepsi s navratem kalcémie k normalu (napft. po
paratyreoidektomii)
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57. PostiZeni nervosvalové soustavy pri poruchiach metabolizmu
glukozy

Hypoglykémie
- metabolismus CNS je témét tplné€ zavisly na metabolismu glukézy
- pfi poklesu hladiny glukézy v krvi pod kritickou troven dochazi rychle k rozvoji
neuronalni dysfunkce
- hypoglykémie mize byt spojena s predavkovanim inzulinem ¢i nevhodnym uzitim
peroralnich antidiabetik pfi 1écbe diabetu mellitu
- hypersekrece inzulinu slinivkou bfi$ni miize byt disledkem nadoru z bunék ostrivkl nebo
funk¢ni hyperaktivity téchto bunék
- symptomaticka hypoglykémie a hyperinzulinismus maji paroxysmalni charakter, vétSinou
se vyskytuji ve chvilich, kdy lze ocekavat niZsi hladinu glykémie (rdno pted snidani, pii
hladovéni, po intenzivnim cviceni apod.)
- miZe byt pfitomna jen nervozita, Gizkost nebo ties ustupujici po poziti jidla
- tézké stavy mohou trvat po nékolik hodin, béhem nichZ pacient mize provadét
automatickou ¢innost s amnézii na celou tuto dobu, poptipad¢ se mohou rozvinout
epileptické zachvaty nésledované komatem
- pfiznaky hypoglykémie:
» autonomni
» mozkové = vegetativni sympatické pfiznaky jsou piitomny u vétSiny pacientll pti nastupu
hypoglykémie a pfedchéazeji vazné&jsim mozkovym projeviim
o malatnost, poceni, nevolnost, zvraceni, bledost, buSeni srdce, oprese v prekordiu,
bolesti hlavy, bolesti bficha a hlad
- mozkové pfiznaky:
o parestezie, diplopie a rozmazané vidéni, coZ mize byt nasledovan tiesem,
loziskovym neurologickym deficitem, abnormalnim chovanim nebo kie¢emi
o déletrvajici tézkd hypoglykémie mize byt nasledovana kématem
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 lisi, obecné se jedna o
hodnoty niZzsi nez 2,2 az 3,9 mmol/l.
- hyperinzulinismus: diagndza je stanovena na podklad€ paroxysmalniho charakteru
ptfiznakli autonomni a mozkové dysfunkce ve spojeni s nizkou hladinou glukozy v krvi a
nepiiméfené vysoké cirkulujici hladiny inzulinu

- lécha:

- cukr mtze byt u pacientii pti védomi podavan oralné, u komatdznich pacientti by méla byt
intraven6zn¢ podavana glukéza

- funkéni hyperinzulinismus je 1é¢en zménou dietniho rezimu, aby nebyla stimulovana
nadmérna sekrece inzulinu ve slinivce bfisni

o Diabetes mellitus
- systémové metabolické onemocnéni, charakterizované hyposekreci insulinu nebo periferni
rezistenci k ¢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 jedincii s periferni inzulinovou
rezistenci

neurologické komplikace jsou u obou typi DM podobné

ptitomnost neurologického postiZzeni byva zhruba v korelaci s dobou trvani a zdvaZznosti
onemocnéni a je ¢asto 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

wewr

Vo

priznaki je rychly a bézné byvaji pfitomny bolesti
kranidlni mononeuropatie béZzn¢ postihuji n. oculomotorius a n. abducens

distalni symetricka polyneuropatie: byva nej¢astéji pozorovanou komplikaci DM, obvykle

dochézi k postupnému rozvoji symptomu

Castymi piiznaky jsou necitlivost a paleni, distalni senzorické postiZzeni mtze byt
doprovazeno slabosti; Slachové-okosticové reflexy jsou obvykle vymizené

diagndza: byva podpoiena smisenou demyelinizacni a axonalni neuropatii

autonomni neuropatie: mize u DM predstavovat dominujici symptomatiku
kardiovaskularni symptomy: zahrnuji arytmie nebo ortostaticka hypotenze
gastrointestindlni postizeni motility miZe vyvolavat nevolnost, zvraceni nebo prijem v
zavislosti na zavaznosti a distribuci autonomniho postizeni

diabeticka neuropatie muze také vést k dysfunkci mocového mechyie nebo k erektilni a
ejakulacni dysfunkci

mozkové komplikace DM: jsou v prvni fad¢ zptisobeny metabolickycm naruSenim funkce
v ramci hypoglykemie jako kompliakce terapie DM

cerebrovaskuldrni onemocnéni jsou u diabetikli vyznamnym problémem v disledku
akcelerované aterosklerozy mozkovych cév a souvisejicich kardiovaskularnich poruch,
hypertenze a koagula¢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 muze vézt k encefalopatii, pfi¢emz ptiznaky encefalopatie jsou vétSinou
¢asnéji a vyraznéji vyjadieny u pacientl s akutnim selhdnim

nejcasnéjsi projev: neuropsychické zmény s kognitivni deterioraci, které postupuji do
delirantniho stavu, posléze do komatu

charakteristické je kolisani klinickych ptiznakli ze dne na den

u pacientil se muze vyskytovat asterixis

epileptické kiece byvaji projevem pozdni uremické encefalopatie

diagnostika: lumbalni punkce se ptfedev§im provadi za ucelem vylouceni infek¢ni pficiny
encefalopatie, ¢asto odhali primarné€ zvySenou bilkovinu (n€kdy 1 vice nez 1 g/l) a obcas i
mirnou pleocytozu

nalezy CT nebo MRI jsou vétSinou nespecifické

EEG, podobn¢ jako klinicky nélez, je obvykle v ramci akutniho selhéni vyraznéji
naruseno nez u chronického selhani ledvin

nonkonvulzivni status epilepticus je moZnou pii¢inou lécitelné encefalopatie s
dramatickym zlepSenim pii vhodné vedené terapii

uremicka encefalopatie obvykle dramaticky reaguje na dialyzu, coZ naznacuje tlohu jedné
¢1 vice dialyzovatelnych latek

Dialyzac¢ni dysekvilibra¢ni syndrom

obvykle spojen s rychle probihajici dialyzou na za¢atku dialyza¢niho programu
pfiznaky: mirné bolesti hlavy, nevolnosti a svalovych kiec¢i az k vzacnégjsi otupélosti,
kie¢im nebo deliriu

obvykle spontanné vymizi v fddu hodin, ale delirium muze ptetrvavat nékolik dni
pravdépodobnou pfi¢inou syndromu je ptfesun vody z intravaskularniho prostoru do
mozkovych bun¢k

se zlepSovanim dialyzac¢niho procesu je nyni tento syndrom mnohem méné Casty

Cerebrovaskularni onemocnéni

samotné selhani ledvin mize vyznamné podporovat aterogenezi

dal§im faktorem miiZe 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 ptispét k intracerebralnimu krvaceni nebo subdurdlnimu hematomu
AD polycystické onemocnéni ledvin byva spojeno se zvySenym rizikem aneurysmat a
subarachnoidalniho krvaceni

Syndrom neklidnych nohou
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Nejméne 20 % pacientil s chronickym selhanim ledvin trpi progredujicimi, predevsim
klidovymi paresteziemi, nepiijemnymi pocity a bolestmi v dolnich koncetinach s tlevou
pii pohybu

Komplikace selhani ledvin postihujici periferni nervovy systém

Neuropatie

nejcastéjs$i neurologické nasledky chronického selhani ledvin je distalni symetricka,
smiSena senzomotoricka neuropatie postihujici vice dolni koncetiny nez paze

muze byt pfitomno 1 postiZzeni hlavovych nervii, zejména zraku a sluchu, a autonomniho
nervového systému

nejcasnéjsi ptiznak: pokles vibra¢niho a teplotniho ¢iti na dolnich koncetinach

vyviji se po dobu nékolika mésict, avs§ak mize mit i fulminantni pribéh

u vétSiny pacientil po zahdjeni dialyza¢ni 1€cby dochézi ke stabilizaci nebo 1 mirnému
zlepSeni neuropatie

k Gplnému uzdraveni miize dojit u pacient s mirnym stupném neuropatie

uspésna transplantace ledvin mé nezpochybnitelny pfiznivy vliv na uremickou neuropatii,
rychlost motorického vedeni se mize zvysit jiz béhem nekolika dni po transplantaci spolu
s pokracujicim zlepSovanim po dobu nékolika mésict, nékdy i s plnym uzdravenim
vzhledem k prevazné dobré odpovédi uremicky neuropatie na dialyzu se zda
pravdépodobné, Ze pti¢inou neuropatie je hromadéni dialyzovatelnych metaboliti
symptomatickd 1é¢ba: je podobna jako pfi léeni jakékoliv bolestivé periferni neuropatie,
vzhledem k pfitomnosti selhani ledvin je v8ak zapotiebi mit na mysli ipravu davkovani
ekt

Hepatalni postiZeni

akutni, subakutni nebo chronické jaterni selhani Gsti v alteraci védomi — jaterni
encefalopatii

zavaznost encefalopatie 1ze rozdélit do Ctyf stadii:

e mirnou zmatenost

e letargii
e somnolenci
e koma

casto smrtelné koma spojené s akutni nekrozou jater je obvykle provazeno vyraznym
zvySenim obsahu amoniaku v séru

kéma miva obvykle rychly nastup a fulminantni prib¢h, ktery se vyznacuje deliriem,
kfecemi a nékdy i decerebracni rigiditou

jaterni encefalopatie se obvykle rozviji ve chvili, kdy se diky portalni hypertenzi vytvori
rozsahly portalni kolateralni ob¢h; Zilni portalni krev diky tomu neprochdzi detoxikaci

v jatrech a odtéka ptimo do krevniho ob¢hu

timto dochdzi k intoxikaci CNS, pro kterou je zaZito oznaceni portosystémova
encefalopatie

portosystémova encefalopatie: je klinicky charakterizovana epizodickou encefalopatii s
ataxif, inten¢ni tfesem, dysartrii, asterixis (flapping tremor, negativni myokInus) a
poruchami kognitivnich funkci

Klinické ptiznaky

e naruSeni kognitivnich funkei — probiha plizive, pfilezitostné se mlze projevit
akutnim agitovanym delirantnim stavem

e duSevni otupélost a netecnost — zpravidla prvnimi ptiznaky

e zivaji a snadno upadaji do spanku, ze kterého byvaji snadno probuditelni
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narus$eni kognitivnich funkci

asterixis

oboustranny Babinského reflex pripadné i spasticka paraparéza

hlubsi kéma byva doprovazeno dekortikacni, poptipad€ decerebracni posturou
doprovazeno zloutenkou nebo ascitem

diagnostika: zvySené hladiny sérového amoniaku, popiipad€ zvySeni hladiny glutaminu
v mozkomi$nim moku

CT vysetteni 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 diferencidlni diagnostiky je nutno uvazit akutni alkoholovou intoxikaci, delirium
tremens, Wernickeho encefalopatii, Korsakoffiv syndrom, Wilsonovu chorobu, intoxikaci
léky a dalSich metabolické poruchy (uremie, hyponatrémie)
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59. PostiZeni nervové soustavy pri kolagenazach

Systémovy lupus erythematodes

- charakterizovan rozsahlymi zanétlivymi zménami v pojivové tkani (kolagenu) kiize a
systémovych organti

- primarnim je poskozeni subendotelidlni pojivové tkané€ kapilar, malych tepen a zil,
endokardu; synovialnich a ser6znich membran

Etiologie a incidence

- pfi¢ina neni znama, nicméné imunokoplexy byvaji deponovany piedevsim v cévach
mensiho kalibru

- miuze byt dlouhodoba virova infekce, nékdy se projevy mohou vyskytnout po podani
nékterych 1é¢iv

- zacina mezi 20 a 40 rokem zZivota, ale mize se vyskytnout jiz v détském véku

- zhruba 95 % dospélych pacientil ptfestavuji zeny

Klinické ptiznaky

- déletrvajici nepravidelné horecky, s proménlivou délkou remisi (tydny, mésice ¢i dokonce
roky); erytematozni vyrazka; opakujici se ataky postihujici synovialnich a ser6zni
membrany (polyartritida, pleuritida); Gtlum funkce kostni dien¢; v pokrocilejSich stadiich
s klinickymi znamkami cévnich zmén na kizi, ledvinéach a jinych vnitinich organti

- neurologické projevy:
e cerebralni lupus (postihujici az 25 % vSech pacientl se SLE) = encefalopatie

projevujici se epileptickymi zachvaty, psych6zou, demenci, choreou

e myelopatie (i pod obrazem transverzalni misni 1éze)
e senzomotorické periferni neuropatie
e polymyositidy

= projevy jsou pri¢itany piedevsim tromb6zam drobnych cév rezultujici v mikroinfarkty nebo
petechidlnimu krvaceni

Laboratorni diagnostika

- anémie, leukopenie

- Castym nalezem hematurie nebo proteinurie jako projevy poskozeni ledvin

- nejdilezitéjSim diagnostickym testem je priikaz antinuklearnich protildtek (ANA),
zejména protilatek proti dvouretézcové DNA, které se rovnéZz pouzivaji jako méfitko
aktivity onemocnéni

- v biopsii ledvin mohou byt pfitomny depozita imunokomplexti

- vySetfeni likvoru je obvykle normalni, ale mize dojit k mirnému zvySeni obsahu
bilkoviny

Pribéh, prognéza a 1écba

v soucasné dob¢ je 10-leta doba pieziti dosahovana u 80% az 95% pacientl

terapeuticka doporuceni zahrnuji intraven6zni podavani methylprednisolonu poté

s pfechodem na peroralni podavani prednisolonu v nizkych davkach

nékterd pracoviste akutni terapii eskaluji intravendznim podavanim cyklofosfamidu

v dlouhodobém horizontu mohou fatdlnimi komplikacemi hrozit selhani ledvin nebo infekce

Sarkoiddza

- multisystémové granulomat6zni onemocnéni neznamé etiologie

- sarkoidové granulomy se podobaji tuberkul6znim, ale chybi prukaz priikkaz mykobakterii
nebo kaseifikace, byt n€kdy je pfitomna centralni nekroza

Epidemiologie
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VI

rozsifena celosvétoveé 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, dale
ktzi, kosti, oci a slinné zlazy

postiZeni centralniho nebo periferniho nervového systému je ptitomno az u 10 % pacientl
v oblasti CNS sarkoidni granulom nejcastéji postihuje mozkové pleny

1éze maji tendenci k perivaskularnimu intraparenchymovému §ifeni s nejéastéj$im
postizenim hypotalamu

granulomy se také mohou vyskytovat v perifernim nervstvu a ve svalech

Klinické projevy

mohou byt postizeny veskeré hlavové nervy = nejéastéji n. facialis — napodobiiujici
Bellovu obrnu, miize byt i oboustranna

postizeni n. opticus zpisobuje retrobulbarni neuritidu, které mohou rezultovat v atrofii
optiku; v pfipadé m. trigeminus se jednd o poruchy ¢iti ¢i neuralgie; u n. statoacusticus
mohou byt pfitomny sluchové ¢i vestibularni ptiznaky

granulomy postihuji predevsim hypotalamus, méné Casto i hypofyzu, ¢imz mohou vznikat
endokrinologické pfiznaky

intraparenchymové nebo extraparenchymové misni postizeni miize zptisobit bolesti,
spastickou paraparézu ¢i syndrom kaudy

poskozeni perifernich nervll zpiisobuje neuropatie

Diagnostika

granulomatdza CNS byva patrna na T2-vaZzeném MRI zobrazeni, popiipadé na CT s
kontrastem; n¢kdy jsou patrny kalcifikace

je mozno zobrazit 1 kontrastni syceni leptomening, popitipad¢ i kompresy v oblasti cauda
equina nebo postiZeni optickych nervii

vicecetné 1€ze bilé hmoty, vetné periventrikuldrni lokalizace na T-2 a FLAIR MRI
sekvencich mohou napodobovat postizeni v ramci roztrousené sklerdzy

likvorové vySetieni miize byt nalez ptitomnosti az nékolik tisic leukocytii (obvykle s
lymfocytarni ptevahou), jakoz i zvySené hladiny bilkovin, nizkym obsahem cukru

RTG hrudniku — odhalujici bud’ asymptomatickou oboustrannou hilovou adenopatii nebo
také povétSinou oboustranné infiltrativni zmény

odpad véapniku moci (zvySen u 50 % pacientlt)

oftalmologické nebo otolaryngologické vySetieni muze odhalit doposud klinicky némé
léze

diagnéza by méla byt potvrzena histologickym vySetienim

biopsie mize byt provedena z miznich uzlin (véetné transbronchidlni), 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 granulomu
o kratkodobé mlze byt podavana pacientim s aseptickou meningitidou nebo
izolovanou obrnou licniho nervu
imunosupresivni lé¢ba = u pacientl 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 kanald, vstupem natria do axonu a se vznikem lokélniho
negativniho rozdilu potencialu v oblasti Ranvierovych zarezt

- aktivace napétim fizenych kaliovych kanalt vede k efluxu kalia z axonu a k ukonceni
lokalniho akéniho potencialu

- kdyZ AP dosahne presynaptické membrany neuromuskularniho spojeni (NMJ), dojde
k aktivaci napétove fizenych kalciovych kanald na presynaptickém terminalnim
zakonc¢eni motorického nervu a k depolarizaci membrany vstupem kalcia intracelularné

- to ma za nasledek pohyb vesiklli obsahujicich acetylcholin, jejich fizi s membranou
presynaptické ¢asti a uvolnénim Ach do synaptické Stérbiny

- molekuly Ach se navazi na acetylcholinové receptory na kristach 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 dostate¢né mnozstvi receptorti, dojde k sumaci téchto malych
ploténkovych potencialii a nasledné vznikd ak¢ni potencial

- ten se $iff po svalové membrané k T tubuliim s naslednym uvolnénim kalciovych iontl a
iniciaci svalové kontrakce

- molekuly Ach, které se nenavéazaly na AChR jsou rozloZeny acetlycholinesterdzou

Nervosvalova ploténka

- sklada se z presynaptické ¢asti, synaptické Stérbiny a postsynaptické ¢asti

- presynaptickou ¢asti je do sarkolemy zanotfené terminalni zakonc¢eni motorického nervu
s kalciovymi kandly a vesikuly s Ach

- synapticka Stérbina je charakterizovana bazalni laminou s acetylcholinesterazou

- postsynapticka ¢ast je tvofena siln¢ zfasenou sarkolemou s nikotinovymi
acetylcholinovymi receptory, které jsou umistény na vrcholcich krist

Myasthenia gravis (MG)

Definice.: autoimunitni choroba s tvorbou protilatek proti strukturdm postsynaptické casti
nervosvalové ploténky

Etiologie: 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 obtizn€ dosdhnou na receptor) a zménou vlastnosti iontovych kanala

- upoloviny séronegativnich MG se nachazeji protilatky proti svalové specifické tyrizon-
kinaze (MuSK)

- MuSK je protein zptsobujici uspofadani AChR v postsynaptické membrané tak, aby byly
umistény co nejbliZze oblastem, kde se uvoliiuje Ach

- unemocnych s MG dochazi ke snizeni poctu AChR, ploténkové potencidly nedosdhnou
dostatecné trovné a nespusti tvorbu akéniho potencidlu

Klinicky obraz.

- subjektivni ptiznaky:
e Unavnost s kolisdnim v pribchu dne
e ptdza, diplopie
e poruchy polykani, kousani
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e bolesti v §iji
e unava a slabost svall se akcentuje namahou, Casto i zatézi jinych svalovych skupin
(manifestace diplopie po chtizi do schodl), mizi po odpocinku
- teplo zhorSuje nervosvalovy pienos — horka polivka vede k dysfagii a ptitom chladna jidla
polyka snadno
- objektivni ptiznaky:
e znamky slabosti svalll po zatézi
e unaveny vzhled
- vySetiuje se rozsah a sila pohyb, tinavnost — okohybnd inervace, mimické svaly, Zvykace,
jazyk, polykani, Sije, svaly HK i DK
- Skala MGFA (Myasthenia Gravis Foundation of America) se hodnoti — fe¢, Zvykani,
polykani, dychéni, schopnost ¢isténi zubii a ¢esani, schopnost vstavat ze zZidle, dvojité
vidéni a ptoza

¢ myastenie s anti-MuSK protilatkami
- ve vSech v€kovych kategoriich, vyrazné prevazuji zeny
- nalezeny dva charakteristické klinické obrazy:
o vyrazné okulobulbdrni postizeni (vyrazna atrofie mimického svalstva a svalstva
jazyka)
o vyrazna slabost svalu Sije, ramennich pletenct a respiracniho svalstva
¢ myastenicka Kkrize
- stav tézké svalové slabosti s respira¢ni insuficienci
- pfi spirometrickém vySetieni je varujici pokles vitalni kapacity (FVC) pod 30 % s rizikem
respira¢niho selhani a amrti
¢ cholinergni krize
- umyastenikil pfi pfedavkovani blokatort acetylcholinesterazy
- nemocny je dusny = kviili zvySené produkci slin, bronchidlnich exkretti i slz, snazi se
(neuspesne) odkaslat, ma tachykardii, je anxidzni
= MG jako autoimunitni onemocnéni mé zvySeny vyskyt dalSich autoimunitnich onemocnéni
— thyreoiditis, revmatoidni artritis
Diagndza.:
klinicky nélez
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 pfiznaky (kfece v bfiSe, prijmy, zvraceni, slinéni, slzeni),
nadmérna aktivace nikotinovych receptort piicn¢ pruhovanych svali vede ke svalovym
kfeCim, fascikulacim
- distigmin pisobi dlouhodobé, a proto se pouziva k preklenuti nocniho tiseku
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 zdvaznymi piiznaky (bulbarni pfiznaky, respiracni insuficience) pred
zahajenim kortikoterapie je nutné nemocné predlécit plazmaferézou ¢i intraven6znim
podanim gamaglobulinti

e imunosupresiva = potlacuji tvorbu protilatek, a pfitom snizuji davku kortikosteroidii
nutnou ke kompenzaci MG

o nejcasteji se pouziva azathioprin, pak cyklosporin A, cyklofosfamid,
mykofenylat mofetil

e intravendzni imunoglobulin = podava se u myastenické krize a u farmakologicky
refrakterni myastenie

wewvr

pristup, na ptistrojové vybaveni, ma své kontraindikace i nezddouci vedlejsi ucinky

Lambertiv-Eatoniv myastenicky syndrom (LEMS)

Definice: LEMS je presynapticky lokalizovana porucha nervosvalového pienosu na podkladé
autoimunitniho procesu.

Etiologie. U 95 % nemocnych se prokazuji protilatky proti napétove fizenému kalciového
kandlu (VGCC) na terminalnim tiseku motorického nervu
- na funkeci téchto kanalti zavisi uvolilovani Ach do synaptické Stérbiny
- pusobenim protilatek dochdzi k redukci VGCC a tim ke sniZenému uvoliiovani kvant

Ach
- LEMS byl prok4zan u nemocnych s malobunéénym karcinomem plic

Klinicky obraz:

- v pocatecni fazi LEMS jsou postiZzeny proximalni svaly DK, pak néasleduji svaly HK a jen
u ¢asti nemocnych jsou postizeny svaly zasobené hlavovymi nervy:
e okohybné¢ poruchy,

slabost $ijového svalstva,

ziidka dysartrie, dysfagie a dysfonie

zvySeni svalové sily po kontrakei

bolesti svalt

znamky symetrické senzitivni polyneuropatie (parestézie DK),

projevy autonomni neuropatie (sucho v ustech, hypohidréza, zacpa, impotence)

Diagnostika

- pfi motorické neurografii: abnormalné nizké CMAP

- pfi repetitivni stimulaci nizkymi frekvencemi (2-3 Hz) dochéazi k dekrementu amplitudy
CMAP

- pfti 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 produkovéan anaerobni baktérii Clostridium botulinum a je jednim
z nejucinngjSich biologickych jeda

- botulotoxin ireverzibilné blokuje uvoliovani acetylcholinu z presynaptického zakonceni
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- narusuje vapnikem indukovanou exocytézu Ach
Klinicky obraz:
e Kklasicky ,,potravinovy* botulismus vznika po poziti nedostatecné tepeln€ zpracovaného
jidla
o toxin je pii tepelném zpracovani spolehlivé zni¢en, avSak spory pietrvavaji
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 mydridza, retence moci a gastrointestinalni
ptiznaky (nauzea, zvraceni)
e Détsky botulismus

o vyskytuje se u déti do 1 roku

o podkladem je poziti spor Clostridii a produkei toxinu ve stfevech ditcte

o projevuje se zacpou, hypotonii a bulbarnimi pfiznaky

o v USA je podezielou potravinou med, ve kterém byly prokdzany spory Clostridii az

ve 25 %

Diagnostika.:

- prikaz toxinu v séru i moci, pfipadné samotné bakterie

- pfi motorické neurografii jsou napadné nizké CMAP. Po aktivaci — kontrakci svalu ¢i
opakované EMG stimulaci — dojde k narGstu amplitudy

- pti vySetteni jehlovou EMG se nachazi fibrilace, pozitivni viny a komplexni repetitivné
vyboje

- pfi vysokofrekvencni stimulaci (20 Hz a vice) a po izometrické kontrakci je patrna
vyraznd facilitace

Terapie:

- lécba na JIP s monitorovanim a kompenzaci vitalnich funkci (dychani, vnitini prostiedi,
vyZiva, cirkulaéni parametry)

- podani antiséra (konského) je vSak provdzeno zdvaznymi vedlejSimi u€inky

- musi byt podano co nejdiive — dokud je toxin v krvi

- uraného botulismu je nezbytné oSetieni rany, extrakce cizich pfedmétii a nekrotické tkané
a aplikaci antitoxinu piimo do poskozené tkan¢

- je indikovano podani antibiotik

- mortalita se v soucasné dob¢ udava pouze 9 %.
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61. Svalové dystrofie

Definice: genetické vady, pro které je typické ochabovani svalstva, jsou charakterizovany
progresivnim prubéhem s destrukci svalové tkané a nahradou tukem ¢i vazivem

Anamnéza:

- od matky je nezbytné zjistit udaje o psychomotorickém vyvoji (milniky, drzeni hlavicky,
sed, lezeni, chlize)

- v ptredSkolnim a Skolnim véku je diilezita ucast na sportovnich aktivitach

- otazky na myoglobinurii po télesné zatéZi (mo¢ barvy kofoly)

- vroding se zjistuje postizeni hybnosti, a to véetn¢ poruch chiize

Klinické vySetieni:

- oslabeni a atrofie svall s poruchami stoje

- chuize, drzeni téla a hlavy, fixace lopatek i1 panve (na 1 noze), stisk rukou

- jazyk, polykéni, zvedani hlavy vleze

Dvstrofinopatie

Duchennova a Beckerova svalova dystrofie (DMD, BMD)

Definice:

- vrozené svalové dystrofie s uplnym nebo ¢astenym 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 poroda chlapcti a BMD 1 na 18 000 chlapct

Klinicky nalez:

- DMD jiz mize byt patrna pii porodu — slabost a hypotonie svalii

- vétSiny chlapcti s DMD mezi 2. a 6. rokem

svalova slabost s chiizi o Siroké bazi

instabilitou panve patrna

nemohou se rozbehnout ani poskocit, maji tendenci chodit po Spickach

svalové bolesti po ndmaze (cvic¢eni) i myoglobinurie

ztrata samostatné chilize se objevuje mezi 9.-11.rokem

rozviji se kyfoskolioza

opakované plicni infekty, snizi se vitalni kapacita plic

- pfivySetieni: slabosti trupového a pletencového svalstva, bederni hyperlordoza,
odstavajici lopatky, pti pokusu o vztyk chlapec pomoci rukou ,,Splhéd* po stehnech
(Gowersovo znameni)

- hypertrofie se typicky objevuje: na lytkovych svalech, mén¢ na deltovych svalech ¢i
kruhovém svalu ust

o (zvétSeni objemu svalu je pievazné€ dano svalovou fibrézou a jen zfidka svalovou
hypertrofii)
- smrt nastava na podklad¢ respira¢niho selhani
- ptidatné postizeni u DMD/BMD: kardiomyopatie, dysrytmie
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Diagnostika:

klinicky nalez, laboratorni vySetfeni (CK, volny myoglobin), EMG s ndlezem abnormalni
spontanni aktivity (fibrilace, pozitivni vilny) a ,,myogennimi MUP* (niZsi a kratsi MUP)
svalova biopsie — myopatie s kolisanim priiméru svalovych vldken (atrofie i hypertrofie),
pritomnost tukové 1 vazivove tkang, totalni chybéni dystrofinu (u DMD) a ndlezem
zménéného dystrofinu v sarkolematické lokalizaci

dystrofin u BMD je pouze ¢astecné funkéni

Terapie:

e kortikoidy: u DMD se uzivaji vysoké davky (oddali poruchy chtize 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 infektii

e operacni FeSeni deformit — zejména skoliozy

e nutné sledovat polykani s vyuzitim nazogastrické sondy a PEG

e Kkyslik — v pokrocilych stadiich je dalezité, neinvazivni podpory dychani (BiPAP

= pacienti ztraceji schopnost samostatné chlize jiz v prvé Zivotni dekad¢ (nejpozdéji do 13 let),

ale zmiraji kolem 20. roku

=um¢lou plicni ventilaci Ize 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 proteint
postihujici pfedevs$im svaly pletencii a proximalnich segmentii koncetin

Etiologie:

AR formy: zplisobeny mutacemi v sarkoglykanovém komplexu s ndslednou poruchou
integrity sarkolemy
AD formy: vzacnéjsi

Klinicky obraz:

poruseny svaly pletence panevniho a pazniho, rychlost progrese je rizna a tézké formy
brzy progredujici do neschopnosti stoje a chiize, nékteré vedou i ke slabosti dychacich
svall s respiracnim selhanim

jsou vsak lehké formy umoznujici témét normalni zivot

Diagnostika:

klinicky obraz, EMG (priikaz myogennich MUP, ptipadné i spontanni aktivity), MRI,
svalova biopsie (prukaz zménéného ¢i chybéjiciho membranového proteinu; genetické
vySsetieni

Terapie:
- Fyzioterapie, pomicky (v¢etné mechanického ¢i elektrického voziku), ortopedické

zakroky, lé¢ba kardiomyopatie, poruch polykani, ventila¢nich problémut

Facioskapulohumeralni svalova dystrofie (FSHMD)

Definice:
- AD, postihujici svalstvo obliceje, 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

nejprve slabost mimického svalstva (nezavie oci)

postupné se rozviji scapula allata

vazne elevace paZe nad horizontalu (chybi rotace lopatky)

oslabeni dorziflexe nohy s kohouti chiizi

nebyvaji postiZzeny: respiracni svaly, m. deltoides, bulbarni i extraokuldrni svaly
e nevyskytuje se kardiomyopatie

Diagnostika:

- klinicky nélez, EMG, genetické vySetteni, biopsie svalu.

Terapie:

- neexistuje pfi¢inna terapie FSHMD

- symptomaticka lécba (tlumeni bolesti, pomtcky)

Emeryho-Dreifussova svalova dystrofie (EDMD)

Definice:

- vzacné dédi¢né X-vazané / AD forma svalové onemocnéni projevujici se svalovymi
kontrakturami, progresivni myopatii v humeroperonealni distribuci a poruch srdecniho
rytmu s kardiomyopatii

Etiologie

- vznikd mutaci STA genu, ktery koduje jaderny membranovy protein emerin

Klinické priznaky:

- zacinaji jiz ve véku 4-5 let

e kontraktury v loktech, §iji a Achillovych Slachach

e svalova slabost zpoc¢atku v humeroperoneélni distribuci a pak se $ifi na pletencové
svaly

e postiZeni srdce = sinusova bradykardie, atrio-ventrikularni blok, flutter ¢i fibrilace
sini; pozdé&ji se vyviji méstnava kardiomyopatie

Diagnostika:

- klinicky nélez, kontraktury, ekg abnormity. Biopsie svalu ¢i kiize

- imunocytochemicky lze prokézat chybéni ¢i podstatnou redukci emerinu

Terapie:

- sledovani kardiologem, implantace kardiostimulatoru, u progresivni méstnavé
kardiomyopatie je indikovana transplantace srdce. Fyzioterapie miize zlepSit kontraktury 1
silu svald.
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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 Sifenim na perivaskuldrni 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 nekrdzou endotelii

Klinicky nalez:

- Zeny jsou postizeny Cast&ji

e postupné progredujici a nebolestivou proximalni slabosti (trup, Sije, pletence)

e cCetné kozni projevy — heliotropni exantém (nartizovélé barvy kolem vicek),
Gottronovy skvrny (erytématozni olupujici se exantém na extenzorové plose rukou a
prsti), V-sign (na ptedni ploSe hrudniku)

e postizeno srdce (pfevodni poruchy, kardiomyopatie), plice (intersticialni
pneumonitida), zaZivaci trakt

e Raynauduv fenomén

Diagnostika:

- klinicky nélez s koznimi projevy, svalova biopsie, EMG (v akutnim stadiu nalez fibrilace
a pozitivnich vln, postupné sniZzeni amplitudy a zkraceni MUP).

Terapie:

e Kkortikoidy = prednison v davce 1 mg /kg vahy

e imunosupresiva = dovoluji snizovat davku kortikoida (azathioprin, cyclosporin A,
metotrexat, mykofenylat mofetyl)

e podani plné davky imunoglobulinu G intraven6zné = u nemocnych s nedostate¢nym
efektem kortikoidi

Polymyozitida (PM)

Definice:

- postupné progredujici myopatie s pfevazujicim proximdlnim postizenim na podkladé
primarniho postizeni svalu

Etiologie:

- rozvoj PM je projevem piimé bunééné cytotoxicity, zprostfedkované senzitizovanymi
CD8+ lymfocyty, které infiltruji svalova vldkna a zptisobi 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 symetrickd slabost §ijovych svalil, pletencti, proximalnich segmentti koncetin
e myalgie i bolestivé napéti postiZzenych svall
e dysfagie
e kardialni i plicni komplikace
e polyartritis byva Castéjsi

Diagnostika:

- laboratorni priikaz rozpadu svalt (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 nekréz
svalovych vlaken a Gplnym chybénim bunéénych zanétlivych infiltrath

Etiologie:

- Al podminéna myopatie

Klinicky obraz:
e slabost je lokalizovana proximalné

svaly jsou vyrazn¢ bolestivé

prepadani hlavy

dysfagie

Casto sdruZzena s chorobami vaziva (sklerodermie), s nadorovym onemocnénim,

s virovymi chorobami

Diagnéza:

- klinicky nalez, EMG, svalova biopsie (loZiskové nekrozy 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 generalizovand svalova slabost,
myalgie
koZni zmény
v laboratofi je pfitomna eozinofilie, hypergamaglobulinémie
ve svalové biopsii se nachazeji endomyzidlni zanétlive infiltraty s podilem eozinofila

Myozitidy sdruzené s infekci

- pivodce: 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 kanalii)

Definice:
- svalova onemocnéni projevujici se poruchou excitability svalové tkané, ptipadné
sarkolemy
Etiologie:
- dysfunkce iontového kanalu — sodikovy, vapnikovy, draslikovy a chloridovy kanal
- u velké ¢asti membranovych myopatii byl prokdzan 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, o¢nimi ptiznaky
Diagnostika:
- klinicky obraz, EMG (nalez zvySené excitability sarkolemy), MRI (mozek, sval),
genetické vySetfeni
Terapie:
e ovlivnéni iontovych kanald
e (prava vnitiniho prosttedi (u hypokalemie)
e symptomaticka (v€etné operace subkapsularni katarakty u myotonické dystrofie).

1) Periodické paralyzy

Definice:

- autozomadlné onemocnéni projevujici se epizodickymi atakami svalove slabosti az
paralyzy

Etiologie:

- paralyza je spojena s depolarizaci sarkolemy a inexcitabilitou sodikového kanalu

Klinicky nalez:

- hlavnim ptiznakem jsou ataky svalové slabosti, které se kombinuji s dal§imi klinickymi
svalovymi pfiznaky (napf. s myotoniemi).

Diagnostika:

- laboratorni vySetfeni v€etné iont (Na, K, CI, Ca). EMG.

Terapie:
e kompenzace vnitiniho prostfedi (ionty v infuzi)

2) Myotonia congenita

Definice:

- je vysledkem neschopnosti svalové membrany zabranit vzniku opakovanych akénich
potenciala

Etiologie

- AD forma (Thomsenova) i AR forma (Beckerova)

- vyznacuji se snizenou vodivosti chloridovych iontl v disledku redukce chloridovych
kanala

Klinicky 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 svalii, kterd po odpocinku mizi

Diagnostika:

- klinicky obraz, EMG projevy.

Lécba:

- vétSina nemocnych nepotiebuje 1écbu

3) Myotonicka dystrofie (DM)

Definice:

- multisystémové onemocnéni s ptevahou postizeni kosterniho svalstva s pfitomnou
myotonii a svalovou slabosti

- Etiologie:

- nejcastéjsi nervosvalové onemocnéni s prevalenci 12.5/100 000 obyvatel

- uDMI je genetickym zakladem expanze trineukleotidovych kyselin (CTG)

- uDM2 je podkladem tetranukleotidova expanze CCTG

- nashromaZzdéna RNA z abnormélnich CTG nebo CCTG repetic zpisobi alternativni
sestith RNA, kterd vede ke tvorb&é zménéného proteinu chloridového kanalu CLC1

Klinicky obraz:

UDMI:

e postizeny zejména distalni svaly koncetin, ale také vicka, oblicej, jazyk, trup
e myotonie se akcentuje chladem
e 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 prsta a palce
e velmi Casté jsou bolesti stehen.

U obou forem:

e poruchy dal$ich organti — srdce, respiracni (snizend funkéni kapacita plic), o¢ni
(subkapsularni katarakta), gastrointestinalni (obstipace, prijmy, koliky)

Diagnostika:

- klinicky obraz, EMG (myotonické vyboje, myogenni zmény MUP), genetické vySettent,
o¢ni, kardiologie (v€etné sonografie), MR mozku, laboratorni odbéry (CK, glykémie,
hormony).

Terapie:

- symptomatickd, vCetné rehabilitace, tlumeni algii

- kardiologické kontroly s v€asnou indikaci kardiostimulatoru
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64. Metabolické, kongenitalni a mitochondrialni myopatie;
rabdomyolyza

Metabolické myopatie
- jednd se o postiZeni svalil pfi poruchach metabolismu sacharidd, tukd, purint

1. Poruchy metabolismu sacharidi (glykogendzy)
Definice:
- poruchy metabolismu cukrti a glykogenu vedou k postupnému rozvoji myopatie
Etiologie:
-k poruse svalu dochézi v riznych fazich metabolismu cukri a riiznym mechanismem
Klinicky obraz:
e dynamicka intolerance svalové zatéze
e Unavnost, myalgie
e krampy, kter¢ jsou zavislé na zvySeni energetickych néarokii — pii cviceni ¢i pracovni
zatézi
- udeficitu svalové fosforylazy: (je blokovana glykogenolyza)
o pfitomna zna¢na fluktuace potizi a ptiznakt
o pii kratké zahtivaci aktivité, kterd jiz vede k unavnosti, je dal$i aktivita mozna —
nemocni chytili ,,druhy dech® = tento fenomén je zplisoben zvysSenou dodavkou
zdrojii energie pro sval mobilizaci z jinych (mimosvalovych) zdrojii a zvySenym
pfivodem krve do svall
- udeficitu fosfofruktokinazy:
o zatéZ je zpocatku tolerovana a pak vede k t€zké unave
o nemocni maji intoleranci svalové zatéze, kterd muze vést az k rabdomyolyze
s myoglobinurii
Diagnostika:
- ischemicky zatéZovy test: slouzi k prikazu anaerobni glykogenolyzy tim, Ze eliminuje
oxidativni fosforylaci
- normalné je 3-5Snasobny 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 kysel¢ maltazy s postizenim svalstva a jednotlivych organti (srdce, zazivaci
systém)

Etiologie:

AR, ve tkanich chybi alfa-glukosidaza (kyseld maltaza)

glykogen se hromadi v lysozomech

preplnéné 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

A4

e infantilni = nejtézsi a je zpravidla pfitomna jiZ pii porodu
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dit¢ 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 Iytek a pfi chiizi nestabilni panev, Gowersovo znameni pii
vertikalizaci (Splhé po vlastnich stehnech), rigidita patete
- vede ke smrti ve 3. dekade.
e adultni = projevuje proximalni slabosti koncetin — nestabilni panev pfi chiizi, bederni
hyperlorddza, porucha fixace lopatek
- objevuje se porucha respirace, a to vice v noci vleze (ortopnoe)
Diagnostika:
- metoda ,,suché kapky* = uroven kyselé alfa-glukosidazy se da stanovit, ktera se pak
vyuzivéa jako screening
- 1zolovand hyperCKémie = az na vyjimky byvéa u nemocnych zvySena CK,
- genetické vySetfeni nasleduje po prikazu chybéni ¢i vyrazného deficitu alfa-glukosidazy
- jehlovou elektrodou se ziskaji fibrilace a pozitivni viny a nékdy i myotonické vyboje
- elektrokardiogram miize prokazat nespecifické abnormity
Terapie:
- nahrada chybéjici enzymu — pravidelnd intraveno6zni aplikace rekombinantni alfa
glukosidazy vede k podstatnému zlepSeni, pfipadné i k ndvratu praceschopnosti

2.1 Kongenitalni myopatie
Definice:
- neprogresivni myopatie projevujici se klinickych obrazem svalové slabosti, hypotonie a
atrofie s proximalnim postiZenim
Etiologie:
- mutace postihuje primarn¢ myofibrily
- maji genetickou pfic¢inu (tyto geny koduji proteiny kontraktilniho aparatu nebo se podileji
na Ca?" signalizaci; diisledkem je nedostateéna svalové kontrakce)
Klinicky obraz:
e svalova slabost
e hypotonie
e atrofie svall s proximalnim postizenim
e sekundarni dysmorfie (pectus carinatum, skoli6za, gotické patro, deformity nohou,
podlouhla tvar)
- zacind postizenim novorozence s t€Zkou generalizovanou slabosti, avSak miiZe se projevit
1 lehkym proximalnim oslabenim v dospélosti
Diagnostika
- klinicky nalez, svalova biopsie, genetické vysetieni
Terapie:
- neexistuje kauzalni 1écba
- dostupna je pouze lécba podpiirna a symptomaticka (rehabilitace, ergoterapie, logopedie,
fyzioterapie, ortopedické zakroky)

Kongenitalni svalové dystrofie
Definice:
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- geneticky podminéné nemoci svall, které se projevuji od porodu ¢i kojeneckého véku
svalovou hypotonii a slabosti, maji progredujici priibeh, dochazi k degeneraci myofibril a
sval je nahrazovén tukovou ¢i vazivovou tkani

Etiologie:

- geneticky podminéné myopatie s prikazem dystrofickych zmén ve svalové biopsii

- rozeznava se n€kolik subtypi kongenitalnich svalovych dystofii:

e s abnormalitami proteinid extracel. matrix
e kongenitalni 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 riiznych télesnych struktur, nejcastéji
to byva mozek a svaly

Etiologie:

- postizeni mitochondrialnich funkci (nejcastéji porucha oxidativni fosforylace) vedou
k rizné t€Zkému naruseni energetického metabolismu celé bunky

e defekty nuklearni DNA
e defektl mitochondrialni DNA (delece a duplikace)
e ziskané¢ mitochondrialni poruchy (infekce, toxicke, polékove)

Klinicky obraz:

e pfevazuje proximalni postiZeni (trup, Sijové svaly, lopatky, proximalni segmenty
koncetin)

e bolestivost svalil (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,
zejmeéna po zatéZi, kreatinkindza, volny myoglobin), biopsie svalu (,,ragged-red-fibers* —
¢ervena potrhand vldkna — tedy Cervené zbarvené mitochondrie), genetické vySetieni
(Casto velmi rozsahl¢), kardiologické, pneumologické, nefrologické vySetieni

Terapie:

- suplementace:
e vitamini, kofaktori (kyselina askorbovd, ubiquinon, riboflavin), antioxidanti

(thiamin), L-karnitinu a kreatinu
e Uprava zivotospravy s pravidelnym aerobnim tréninkem a dietou s nizkym obsahem
tuk ma urcity efekt na tyto stdle pomalu progredujici choroby

Progresivni externi oftalmoplegie (PEO)
- asymetricka ptoza, postupné postizeni zevnich oc¢nich svali s diplopii
- kombinuje se myopatii, kardiomyopatii a dal§imi projevy mitochondridlnich poruch

Mitochondrialni encefalomyopatie, laktatova acidoza a ,,stroke-like*
epizody (MELAS)
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- projevuje se epizodami pripominajici iktus (pfed 40. rokem véku), encefalopatii a projevy
mitochondrialni myopatie (s laktatovou acidézou a ,,ragged-red fibers*)

- vétSina piipadl se vyznacuje maternalni dédi¢nosti

- doba pfeziti je 20-40 let a pricinou tmrti byvé kardiopulmonalni selhani nebo status
epilepticus

Syndrom myoklonické epilepsie sdruzeny s vyskytem ,,ragged-red fibers«
(MERRF)

- multisystémové onemocnéni se projevuje pritomnosti myoklonu, generalizované
epilepsie, cerebelarni ataxie a myopatii s ndlezem ,,ragged-red fibers* ve svalové biopsii

- 90 % nemocnych MERRF ma bodovou mutaci mitochondridlni DNA.

3. Rabdomyolyza
Definice:
- syndrom rozpadu pfi¢né pruhovaného svalstva charakterizovany prinikem
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 vladken
Klinicky obraz:
e svalovou slabosti
myalgiemi
otoky
palpacni bolestivosti postizenych svalt
u tézkych forem je pro slabost svalll 1 jejich bolest vyrazné omezena pohyblivost
moc je zbarvend myoglobinem — barvy kokakoly ¢i tmavého Caje
Diagnoza: klinicky nalez, laboratorni hodnoty (volny myoglobin v séru, v moci,
kreatinkindza, laktat-dehydrogenéza, transaminéazy, hyperkalémie), EMG, MRI
- Jiz pfi 5-nasobném zvysSeni hladiny CK miize dojit k rozvoji rabdomyolyzy
- zavazny prubé&h vSak nastava azZ pfi vzestupu na 50-nasobek
Terapie:
- v akutni f4zi: 1écba zamétfena na zvladnuti rendlnich (poSkozeni ledvin volnym
myoglobinem uvolfiujicim se do moc¢i) a metabolickych disledkt
- pti vysoké hyperkalémii, aciddze ¢i selhani ledvin s oligurii je indikovéna dialyza
- nezbytna promptni intravendzni rehydratace, eliminace vyvolavajicich faktort, prevence
komplikaci
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65. Onemocnéni periferniho autonomniho nervového systému

- onemocnéni a dysfunkce autonomniho nervového systému (ANS) v neurologii
rozdélujeme na:

e zavazngj$i postiZeni periferniho autonomniho nervového systému (PANS)
e prevazujici 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 srdecni frekvence, krevniho tlaku a
zmeény vasomotorickych reakci
» hereditarni senzitivni a autonomni neuropatie (HSAN)
- d¢li se do péti skupin
o typ HSAN I-V
- senzitivni pfiznaky: poruchy termocepce a nocicepce
- autonomni projevy: hypo — az anhidrdza, u ¢asti nemocnych kardiovagalni
poruchy, objevuje se dysfagie a zadcpa, poruchy termocepce, nocicepce 1
propriocepce
o Fabryho choroba (angiokeratoma corporis diffusum)
- XR
- defekt enzymu alfa-galaktosidazy, coz vede ke stfadani glykosfingolipida
- klinicky: napadny vysev mnohocetnych koznich angiokeratomu, 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 diabeticka autonomni neuropatie (DAN)
- nejCastéjSim postizenim ANS v nasi populaci
- autonomni dysfunkce: polymorfni, podle dominantniho postizeni riznych organt
nebo systémi
- dysfunkce rozc¢lenuji na: kardiovaskularni, gastrointestindlni, mocopohlavni,
sudomotorické a ocni

Kardiovaskularni autonomni neuropatie

- jako prvni se objevuje postizeni vagu (parasympatiku), obvykle az pozdéji se pridruzuje
postiZzeni sympatiku

Klinika:
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= projevem DAN je snizeni respiracni sinusové arytmie

sniZeni variability srde¢ni frekvence 1 pfi klidném dychani

tézka DAN:

e tachykardie, (je znamkou téZkého postiZzeni vagu, kdy myokard neni schopen pruzné
adaptace na ob¢hové zmény + snizuje se fibrilacni prah

e nebolestivych (tzv. nemych) infarktii = kdy jejich bezbolestnost je zptisobena
postiZzenim autonomnich aferentnich vlaken

o sniZeni télesné vykonnosti

o zmeny odpovedi TK, kde pii ortostatické zkousce dochazi k poklesu systolického TK a
pti izometrické kontrakei ruky nedochézi k adekvatnimu zvySeni diastolického

o diabetickd noha = podminény jak cévnimi zménami v rdmci makroangiopatie a
mikroangiopatie, tak i v disledku postizeni ANS.

e zdcpa (pti postizeni parasympatiku), nebo charakteristické no¢ni diabetické prijjmy,

e poruchy mocového systému = zvySeni kapacity a poruchy kontraktility mo¢ového
méchyte

e poruchy vyprazdnovani 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, miiZze byt napadnym pifiznakem
anhidroza (nalez svédEi pro postganglionarni postizeni)

Autonomni neuropatie u amyloidozy

u familidrni amyloidézy se prokazuje postizeni periferniho i autonomniho nervového
systému 1 gangliich

pfi¢inou jsou amyloidova depozita

autonomni symptomatika: sniZzeni variability srde¢ni frekvence, ortostaticka hypotenze,
poruchy pasédze v travicim systému, poruchy funkce mocového méchyte, poruchy poceni

3. Autoimunitni postiZzeni periferniho nervového systému

Guillainiiv-Barrény syndrom

akutni zanétliva demyeliniza¢ni polyradikuloneuritida

postihuje vedle PNS i ANS

manifestace: klidova tachykardie, arytmie nebo sniZeni variability srde¢ni frekvence,
velké kolisani hodnot TK nebo ortostatickd hypotenze

Casné faze onemocnéni: pfitomny projevy pievazujici aktivity sympatiku, zatimco pozdéji
se objevuji poruchy (sniZzeni 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 popfedi ortostatickd hypotenze, poruchy funkce GIT a zmény
zornicovych reakci

Akutni dysautonomie u infekénich onemocnéni

Castéjsi vyskyt autonomnich dysfunkci byl popséan u infekéni mononukle6zy (EB virus), u
infekci herpes virus simplex a virem coxsackie B, u diftérie, lepry
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vysoka ¢etnost u pacienttt HIV pozitivnich

Clostridium botulinum zpisobuje postizeni nejen periferniho, ale i ANS, kde v poptedi
symptomatiky je cholinergni dysfunkce

trypanosomiasis cruzi — jednou z nej¢astéjSich infekci postihujicich ANS zndma4 spiSe
jako Chagasova nemoc, u niz autonomni poruchy postihuji hlavné kardiovaskularni a
gastrointestinalni systém

4. Lékové a toxicky vyvolané autonomni dysfunkce

ptic¢inou jsou léky, resp. jejich toxické ptisobeni na ANS, a samotné foxické latky

z 1€kt jsou nejcastéjsi pticinou:

e cytostatika: cisplatina, paclitaxel a vincristin

z toxickych latek:

e po expozici organickymi rozpoustédly, akrylamidu a téZkymi kovy

e alkohol ma akutni i1 chronicky nepfiznivy U€inek na ANS, kdy opakované podavani
vede k rozvoji periferni i autonomni neuropatie

o tricyklicka antidepresiva; antihistaminika H; .antipsychotika = poruchy
parasympatiku v rdmci anticholinergnich ucinkl (poruchy akomodace, xerostomie,
tachykardie, snizeni sekrece 714z, v€etné hypo- az anhidrozy, porucha termoregulace,
zpomaleni pasdze travicim traktem a zacpa, poruchy funkce mocového méchyfe, a
dalsi)

o alfa-sympatolytik; nepiimych sympatolytik, levodopy,; dopaminovych agonistit =
snizeni aktivity sympatiku, z nichz nejvyznamné;jsi je ortostaticka 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

Piiznaky: snizeni variability srdecni frekvence, zvySeny mazotok (seboreu), poruchy
funkce mocového méchyte, zacpu, snizenou toleranci tepla (v ramci poruch
termoregulace) a poruchy sexualnich funkci

symptomem postizeni ANS (konkrétn¢ sympatiku) = ortostaticka hypotenze (nutno
odlisit od ucinku 1¢kti obsahujicich levodopu)

Multisystémova atrofie

skupina onemocnéni charakterizovana jako progresivni sporadickd onemocnéni CNS a ANS
sniZzeni poctu neuronil — 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 dysfunkei — ortostaticka hypotenze,
poruchy funkce moc¢ového méchyie a sexualni poruchy

Demence s Lewyho télisky

v w

obtizné diagnostikovatelnd jednotka

kognitivni poruchy, pfipominajicich Alzheimerovu nemoc + parkinsonskd 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 zafazovana, jako dvé pfedchozi, mezi synukleinopatie, vzhledem k prikazu
stejnojmenného patologického proteinu obsazeného v Lewyho téliskach

kolisani urovné bd¢losti, pozornosti, kognitivnich poruch v pribéhu dne a Casté jsou u
téchto pacientii zrakové halucinace

autonomni poruchy: ortostaticka hypotenze, ktera se miZze podilet na opakovanych padech
postiZeni srde¢nich vlaken sympatiku

nocni polyurie a/nebo nebo poruchy funkce mocového méchyie

obstipace a u muzl erektilni dysfunkce

Fatalni familiarni insomnie

AD, zafazovana mezi prionova onemocnéni

hlavni ptiznak: Gpornd, nezvladnutelna nespavost, spojend s piiznaky zvysSené ¢innosti
sympatiku, jako jsou tachykardie, hypertenze, nadmérné poceni a horecka

soucasti klinického obrazu jsou motorické a psychické poruchy

charakteristické patologické zmény se zjiSt'uji v oblasti anteroventralnich a
dorzomedialnich jader talamu

Autonomni poruchy u miSnich poranéni

v miSni poranéni nad drovni segmenti Th5-Thé6

- vyznamng Castéji se objevuji zdvazné poruchy autonomnich funkci nez u nizsich
postizeni — patofyziologicky jsou podminény pierusenim supraspinalni kontroly na
misSni struktury (,,centra®) sympatiku

- autonomni dysreflexie = stavy po riznych stimulac¢nich podnétech pod trovni
miSniho postizeni
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- Casto se objevuje prudky a vyrazny vzestup TK, bradykardie, silné bolesti hlavy,

poceni a ndpadnd zmeéna barvy (zarudnuti)
v’ &aste¢né pieruseni michy

- nejzavaznéjsi postiZeni téchto pacientl patii poruchy mikce pii rozvoji neurogenniho
méchyte

- poruchy poceni a termoregulace a zmény prokrveni kiize

- postizeni trofickych autonomnich vladken se podili na rozvoji dekubitd

- 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 pithodach 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¢ intrakranidlnich hemoragii traumatického ptivodu

- srdecni dysrytmie, zvySujici riziko kardialni mortality

u epileptickych syndromi

- obéhove poruchy: sinusové nebo supraventrikularni tachykardie, sitové nebo komoroveé
fibrilace, ptipadné jiné typy srdecnich dysrytmii

- dysfunkce sfinkterové (inkontinence) a sexudlni projevy

pacienti s roztrousenou skleré6zou mozkomisni

- poruchy funkce mocového méchyte (detrusorové-sfinkterova dyssynergie, nebo
neurogenni méchyt)

- kardioregula¢nimi dysfunkce

- ortostatické

Synkopy
- charakterizovany kratkodobou ztratou védomi v disledku ptechodné hypoperfize mozku,

ktera je obvykle spojena se ztratou posturalniho tonu
- diferencidlné diagnosticky je nutné rozpoznat jednotlivé typy a odhalit provokujici
faktory, resp. pficiny téchto stavii
- rozdéleni do Ctyt kategorii:
¢ nervové zprostiredkované synkopy
o vazovagalni synkopy (spojen¢ s hypotenzi a bradykardif)
o situacni synkopy (mikéni, defekacni, tusigenni nebo pfi 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 vyvoldny organickym onemocnénim srdce nebo arytmiemi
e cerebrovaskulirni synkopy = zptisobeny hypoperfuzi mozku, vcetné tzv. steal
syndromu

Tetanie

- vétSina projevi je spojena se znamkami zvySené nervosvalové drazdivosti — v klinické
praxi snadno prokézat pozitivitou zkousSek a fenoménti — 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 stavii

nemocni mivaji snizeny prah bolesti a rovnéz bolest hiife toleruji

ve vysokém procentu migréna, tenzni bolesti hlavy nebo bolesti pohybového systému

LOKALIZOVANE AUTONOMNI PORUCHY

Horneriv syndrom

charakterizovan miézou, parcidlni ptézou vicka, enoftalmem a u nékterych pacientt
anhidroézou nebo zarudnutim na postiZené strané obliceje

klinicky obraz je zptisoben postizenim struktur a vlaken sympatiku, resp. jeho ganglii, pro
oblast hlavy, oka a kréni tsek

mistem poSkozeni miize byt Budgeovo centrum v mise, nebo vladkna pre— nebo
postganglionarni

Syndrom krokodylich siz

relativné vzéacna lokalizované autonomni dysfunkce

objevuje se u periferniho postizeni n. facialis, jako naptiklad u Bellovy obrny nebo po
traumatickém postizeni vlaken tohoto nervu

manifestuje se slzenim pti zvykani a piijmu potravy, coz je zpisobeno nespravnou
reinervaci vlaken pro slinnou Zlazu v rdmci regenerace

regenerujici vlakna inervuji misto toho slznou Zlazu, a proto dochazi pti Zvykani k jejich
sekreci, kterou je slzeni

Harlekynsky syndrom

Projevy:

zvySené poceni a zarudnuti na jedné poloviné obli¢eje, krku a horni ¢asti stejné poloviny
hrudniku, zejména po fyzické zatézi, po silnych emocnich podnétech nebo v teplém
prostiedi

druha polovina obli¢eje pfitom ziistava bled4 a sucha, protoze na této strané jsou postiZzena
sudomotorickd a vazomotoricka vladkna sympatiku

syndrom mtize byt zptisoben zcela odliSnymi pfi¢inami — neurologickymi,
traumatologickymi, autoimunitnimi, endokrinnimi, onkologickymi 1 iatrogennimi
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67. Edém mozku

Definice:

zvySeni objemu vody v mozkové tkéani a intersticiu

Patofyziologie:

lebka tvoii uzavieny prostor, ktery je vyplnén mozkovou tkéani, 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 kompenza¢nim zmensenim dalSich,

jinak patologicky narsté intrakranidlni tlak (ICP)

za normalnich okolnosti dosahuje ICP hodnot <15 mm Hg

o intrakranialni hypertenzi hovotime pfi hodnotdch > 20 mm Hg
1ze délit dle n€kolika kritérii:

e Zda je poruSena hematoencefalicka bariéra , "~ Vazogenniedém

e Zda je postiZzena bila nebo 1 Seda hmota l’.__,,_‘ prolomeni HEB

e Zda se na zvySeném objemu vody podili . plazmatitrt do ECT
extra nebo intracelularni prostor

e Zda je nebo neni zvySena tvorba Klinické jednotky tumory, traumata, ischémie (pozdni)
mozkomisniho moku (CSF) Prosiknutiastrocyts.  bili + edi hmota

e Zdaje lokalni, v okoli patologického loZiska | mster extracelulirni, intraceluldrni
(kolateralni) nebo diftizni HEB Fokins

vazogenni edém: vznikd extravazaci krevnich Tvorba CSF "

proteint do intersticia pfes hematoencefalickou L

Cytotoxlclfed;
porucha metabolismy bl;nék

selhani membrinové Pumpy, intrag
retence Na

ischémie (¢asnd)
bila + $edd hmota
intraceluldrni
neporusena

nezvysena

bariéru (HEB) ve tkani s poruSenym cévnim endotelem
o predevsim v bilé hmoté
o vyskytuje se nejcasteji u tumort s neovaskularizaci

cytotoxicky edém: vznika pii poruSe bunécnych membranovych potencidlii vstupem vody

intracelularné
o postihuje stejn€ Sedou i bilou hmotu
o nejcasteji se vyskytuje pii traumatickém postizeni mozku

ischemicky edém = vznika v disledku hyperhydratace infarktovych loZisek pfi tkanové

hypoxii

o zacind jako intraceluldrni hyperhydratace typu cytotoxického edému s vakuolizaci a

zdufenim astroglie, presynaptickych ¢asti neuronti a axoplazmy

Lécba edému mozku:

1é¢ba edému mozku neni striktné dana, méla by reflektovat aktudlni potieby pacienta, jeho

komorbidity a lokalni moznosti pracovisté

e poloha hlavy — nutné 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!

Pii umélé plicni ventilaci (UPV) je nezbytné zajistit dostateCnou analgosedaci pacienta

Nedostatecna sedace zptisobuje vegetativni odezvu a vzestup ICP

e systémovy tlak — pro zajisténi adekvatni perfize mozku je stéZejni zajistit hodnotu
stiedniho arteridlniho 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 predpokladu dehydratace mozkové tkané
vzniklé pii podani latek schopnych vytvofit osmoticky gradient mezi krvi a mozkem
o manitol = nejuzivan¢jSim osmo-terapeutikem
-k vytvotreni osmotického gradientu je potieba bolusové podani v kratké (15-20
min.) infazi
- jen tam, kde realn€ hrozi mozkovy otok
- nutna kontrola mineralogramu, osmolarity a rendlnich funkci
o hypertonicky roztok NaCl = alternativa manitolu
¢ Kkortikosteroidy — jsou indikovany pfi terapii vazogenniho edému zptisobeného
cerebralnimi tumory, piipadné zanéty mozku
- nejcastéji pouzivan dexamethazon
e barbituraty — snizuji metabolickou spotfebu Oz v mozku
- pfi edému barbiturdty utlumi metabolismus a snizenim spotteby kysliku mozku
zabrani rozvoji ischémie
- limitujicim faktorem byva nezédouci kardio-depresivni u€inek, proto by se
nasazeni barbituratti mélo pouzit jen u hemodynamicky stabilnich pacientt
e dekompresivni kraniektomie — je indikovéna pfi selhani veSkeré pfedchozi
konzervativni terapie, nebo pii rychlé progresi nitrolebni hypertenze
- vykon je provadén zejména u kranio-cerebralnich traumat a malignich infarkta
v povodi stfedni mozkové tepny
- ptedpokladem uspéchu je optimalni naasovani zakroku, protoZze pokud je
dekomprese provedena pozdé¢, tak je poskozeni mozku jiz nevratné
- zakrok spociva v rozsdhlém uvolnéni fronto-temporo-parietilni ¢asti kalvy s
naslednou durotomii a plastikou tvrdé pleny
- provadi se na strang 1€ze, resp. stran¢ s vyS$im stupném edému mozku (v
ptipadé difuzniho edému se voli strana nad nedominantni hemisférou)
- vyjmuta kostni zdklopka se nejcastéji deponuje do podkozi bfisni stény
v oblasti pravého hypochondria a navraci se zpét, dle stavu pacienta, cca po 6
tydnech
- u cerebellarnich infarktl s progredujici poruchou védomi a CT znamkami
obstruk¢niho hydrocefalu je Casna subokcipitalni kraniotomie zivot
zachranujici vykon
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68. Syndrom intrakranialni hypertenze

ICH = zvyseni nitrolebniho tlaku v dasledku patologického zvétSeni naplné neurokrania
Priciny:
e kraniocerebralni traumata
intrakranidlni hematomy
subduralni, epiduralni, intracerebralni hematomy
kontuze mozku
infekce CNS
cerebralni infarkt
hydrocefalus
idiopat. intrakran. hypertenze
e intrakranialni tumory
Patofyziologie:
lebka tvoti uzavieny prostor, ktery je vyplnén mozkovou tkéani, 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 kompenzacnim zmensenim dal$ich,
jinak patologicky nartsté intrakranidlni tlak (ICP)
za normalnich okolnosti dosahuje ICP hodnot <15 mm Hg.
o intrakranialni hypertenzi hovotime pfi hodnotdch >20 mm Hg

intrakranidlni hypertenze vede ke snizeni mozkové perfuze a nasledné ke globalnimu
hypoxicko-ischemickému poSkozeni mozku
pfi rychlém rozvoji intrakranialni hypertenze dochéazi k nezadoucim pfesuniim mozkové tkané
— herniaci mozku
narustajici ICH lze do urcité miry kompenzovat snizenim objemu 2 tekutych slozek, likvoru a
intravaskularni naplné
mozko-mis$ni mok je konstantné produkovan v chorioidedlnich 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 pii tlaku 5 mm Hg
k udrZeni dostatecné 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:
% tlakova autoregulace — prostiednictvim zmény tonu malych arterii a arteriol zajist'uje
konstantni prokrveni mozku
- schopna udrzet konstantni pratok krve mozkem v rozmezi stiedniho arteridlniho tlaku
(MAP) 60-150 mmHg.
Cerebralni 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 zvysSen systémovy krevni tlak jako snaha o udrzeni CPP. Proto je
chybou okamzitd korekce arteridlni hypertenze
+ metabolicka autoregulace — je zavisla predevsim na p.CO2 a pH
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- pti hyperkapnii a acidéze dochazi k vazodilataci, pii hypokapnii a alkaloze
k vazokonstrikci s korespondujicimi zménami prokrveni mozku
- je tedy zfejmé, Ze prolongovana hyperventilace s hypokapnii mtze vést ke zhorSeni
mozkové perfize
- naproti tomu hodnota p.O2 ve fyziologickém pasmu vyznamné neovlivituje mozkovou
perfuzi, ale hypoxémie je silnym stimulem, ktery vede k vazodilataci a zvySeni
mozkového prokrveni
Cerebral blood flow (CBF) oznacuje perfuzi 100 g mozkové tkan€ za minutu
- fyziologicky je perfuze mozku piiblizn¢ 50ml/100 g/min
- pfipoklesu 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.
Parcidlni tlak tkanového kysliku mozku (pwO2 nebo piiO2) informuje o hodnoté kysliku
v mozkovée tkani, fyziologické hodnoty jsou 20-45 mmHg, za ischemicky prah je
povazovana hodnota 10 mmHg
Klinicky obraz:
- zavisi na charakteru primarniho poskozeni mozku

e cefaleou

® nauzeou

e vomitus

e postupné progredujici poruchou védomi

o reflexni arterialni hypertenzi (€asto provazenou bradykardii)

1éze hlavovych nervi, zejména n. I1I. a VI.
- pfii tézké ICH dochazi k pfesuntim mozkové tkan€ 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
pfedni mozkové tepny muliZze vést k rozvoji infarktu s parézami zejména dolnich
koncetin

o Temporalni (tentorialni) herniace = vznika pii expanzivnich procesech ve stiedni
jdme lebni. Temporalni unkus je zasunut mezi mozkovy kmen a hranu tentoria.
Klinickym projevem ttlaku retikularni formace rostralniho kmene, I1I. hlavového
nervu a cerebralniho pedunkulu je porucha védomi, ipsilateradlni mydridza a
hemiparéza kontralateralné

o  Okcipitalni (tonzilarni) herniaci = vidime pfi expanzich v zadni jamé lebni nebo pii
Sifeni supratentoridlni patologické 1éze infratentorialn€é. Posun mozeckovych tonzil do
foramen magnum a miSniho kanélu vede ke kompresi prodlouzené michy se
systémovou hypertenzi a nasledné kardio-respiracnim selhanim.

Diagnostika:

e vySetieni o¢niho pozadi: s obrazem tzv. “méstnavé papily se uplatiiuje jako
sekundarni zndmka pii diagnostice jinych onemocnéni spojenych s chronickou
nitrolebni hypertenzi

¢ CT mozku: jen orientacnim zobrazenim, ale pro snadnou dostupnost a rychlost

provedeni je nejcastéjsi zachytnou metodou
- stupeit mozkového edému urcujeme podle nepifimych znamek: v prvni fazi dochéazi
k zGzeni postrannich komor, nasleduje vyhlazeni gyrifikace
- edematdzni mozkova tkain miva hypodenznéjsi charakter; pfi t€Zzkém stupni edému

zanikaji bazalni cisterny a v ireverzibilni f4zi dochazi ke ztraté diferenciace Sedé a

bilé hmoty
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u jednostrannych 1ézi se vzdy zamétujeme na stupenl posunu stiedo¢arovych
struktur, které jsou fokalnim procesem pretlacovany kontralateralné
MRI: v diagnostice akutnich kritickych stavli
v diftizi vaZzenych 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 perfiize a ICP; cilem je minimalizovat sekundarni mozkové
poskozeni, vznikajici na zaklad¢ hypoxie mozku pfi nerovnovaze mezi spotiebou a
dodavkou O2
ICP monitorace 1ze méfit tlak v intrakranidlnim prostoru
nejcastéji jsou pouzivana €idla ventrikularni (ptes katetr se méfi tlak likvoru v
postranni komote) a ¢idla intraparenchymova (mikrosensor méfici tlak v mozkové
tkani)
méreni mozkového regionalniho tkanového kysliku (PtiO2) : slouzi k regionalni
monitoraci
prestoze 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 sniZzenim intrakranialniho tlaku unikem mozkomisniho moku

- vznika pfi sniZeni tlaku likvoru pod 60 mm H>O

- nejcastéjsi pfi¢inou je lumbalni punkce

- likvorovou ztratu pfedstavuje nejen mnozstvi likvoru pfimo odebrané, ale k dal$im
ztratam dochazi v dusledku jeho prosakovani punkénim otvorem dury

-k minimalizaci téchto ztrat pfispiva pouZiti tzv. atraumatické jehly (s konickym
zakon¢enim a otvorem na stran¢ hrotu), kdy nedochazi 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 pleiocytézu a
mirnou hyperproteinorhachii

- dalsi pficiny: likvorea (Gnik likvoru) po tézkych kraniocerebralnich traumatech s
frakturami lebni baze nebo po neurochirurgickych operacnich vykonech s nedokonalym
uzavienim tvrdé pleny mozkové

Klinické priznaky:

e Bolest hlavy: stejn¢ jako dalsi ptiznaky je nejvyraznéjsi ve vertikalni, naopak v
horizontalni poloze je nejmirnéjsi nebo zcela mizi — Tinellv ptiznak
Nesystematické zdavraté
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

vznika 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 tvofi pfiblizné¢ 500 ml likvoru / 24 hod.

pfi celkovém objemu moku od 80 do 150 ml dochézi tedy k jeho obméné ttikrat béhem
kazdého dne

mok proudi z postrannich komor ptes foramen Monroe do III. komory, poté ptes
aqueductus Sylvii do IV. komory, odkud vytéka Magendiho otvorem a dvéma Luschkeho
otvory do subarachnoidedlnich cisteren

vstfebavani probiha ptes arachnoidealni klky a Pacchionské granulace do velkych
duralnich venosnich sinusii, predevsim do sinus sagittalis superior

proudéni moku je zajist€no srdecnim cyklem

krev pfitékajici do mozku béhem systoly zplisobuje pohyb mozkové tkané, vytlacujici
likvor smérem do patetniho kanalu, naopak béhem diastoly proudi mok smérem
kranidlnim

fyziologicka hodnota nitrolebniho tlaku leZiciho ¢loveka je 10 050 mm H20

Klinické priznaky hydrocefalu:

zavisi predevsim na rychlosti vzniku a rozsahu poruchy proudéni nebo vstiebavani
mozkomisniho 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 piipadé ke komatu s bradykardii

dité postizené hydrocefalem v obdobi pfed uzavérem lebnich $vii je neklidné, plactivé,
zvracejici, postupné apatické; velka fontanela je napjatd, minimalné pulsuyjici, 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 vySetieni = dovoluje zhodnotit rozméry mozkovych komor, subarachnoideélniho
prostoru, tzv. aktivitu hydrocefalu (hypodenzni srpky kolem ¢elnich rohti 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 Sitce
mozku v témze fezu CT zobrazeni
- norma pro §if1 IIl. komory je udavana do 3,5 mm.
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e vySetieni magnetickou rezonanci = pfesnéji ukaze aktivitu hydrocefalu, umoznuje
zobrazeni v axialni, korondlni i sagitalni roviné s precizni anatomickou orientaci a
detekuje nitrolebni 1éze, které vysetieni CT unikaji

- umoziuje prikaz toku likvoru napft. v aqueductus Sylvii s vypoctem a grafickym
zobrazenim pratokovych parametri

e US =ziistdva pifinosem v novorozeneckém a kojeneckém véku, do doby uzavéru
fontanel

e Dopplerometrie = moZnost sledovat zménu mozkové perfuze a posuzovat neptimo
stupen nitrolebni hypertenze a funkci implantovaného drenazniho systému

e o¢ni vySetieni a tomografie o¢niho terce = urci stupen nitrolebni hypertenze

Klasifikace hydrocefalu:

e komunikujici hydrocefalus

- vznikd zvySenou tvorbou nebo snizenym vstfebavanim mozkomiS$niho moku bez
obstrukce v likvorovych cestach

e hypersekreéni 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 vstfebavani mize byt zpusobena naptiklad pti sklerotickych zménach
arachnoidealnich granulaci na povrchu mozkovych hemisfér nasledkem meningitidy,
subarachnoidealniho krvéaceni nebo trazu.

- dalSi pficiny: trombo6zy duralnich Zilnich splavii se sekundarni zilni hypertenzi, sten6za
foramen jugulare se sekundarni nitrolebni Zilni hypertenzi u achondroplazie

e obstrukéni hydrocefalus

- vznikd ptekdzkou v proudéni mozkomisniho moku s typickym rozsifenim nad obstrukci

- obstrukce se mize vyskytovat kdekoliv v likvorovych cestach, nej¢astéji byva v misté
Sylviova aqueduktu at’ jiz vrozenou stenosou, pozanétlivou gliosou, krvacenim nebo
nadory v oblasti pinedlni — germinom, pinealocytom ¢i pinelaoblastom

- dalsi misto stendzy mize byt ve foramen Monroe, ve III komoie mozkové — koloidni
cysta, arachnoidealni cysta nebo ve IV. komote mozkové Dandy-Walkerova cysta,
meduloblastom, ependymom, gliom mozkového kmene, Arnold-Chiaritho malformace

Specifické typy hydrocefalu:

Zevni hydrocefalus

- charakterizovan rozsifenim subarachnoidealnich prostor, s nebo bez rozsifeni mozkovych
komor

- vznikd nej€astéji po Grazu a mize se 1 spontanné zhojit

Normotenzni hydrocefalus

- specificky typ hydrocefalu postihujici jedince ve starSim véku

- typicka trias obtizi: poruchy chiize, charakteristické malymi kracky s poruchou
rovnovahy, poruchu paméti se zpomalenim psychomotorického tempa a mocovou
inkontinenci

- diagndza je stanovena na podkladé anamnézy, lumbalni punkce a lumbalniho infuzniho
testu

- terapii je ventrikuloperitonealni drenaz
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Pseudotumor cerebri

postihuje pfevazné obézni Zeny

projevuje se bolestmi hlavy a zrakovymi poruchami

neurologické vySetfeni je normalni, oftalmolog nachazi edém zrakovych papil
tlak moku je zvySen nad 250 mm H>0 pfi lumbalni manometrii vleZe na boku
CT a MR nélez je negativni

terapii je opét drendZni operace

Lécéba hvdrocefalu:

acetazolamid a furosemid = sniZuji tvorbu mozkomisniho moku, avSak nedostatecné
a za cenu metabolické acidosy

neurochirurgicka lééba = odstranéni pficiny, pokud je to mozné (resekce tumoru
plexus chorioideus)

drenaZ mozkomiSniho moku z postrannich mozkovych komor do jiné télni dutiny
drendzni systém (shunt): tvofen komorovym katétrem, ventilem a perifernim katétrem
nejcastéjsi typ drenazni operace je ventrikuloperitonealni shunt

jeho provedeni spociva v zavedeni komorového katétru do postranni komory, napojeni
na ventil a zavedeni periferni ¢asti intraperitonealn¢ do dutiny biisni

jestliZze neni bfi$ni dutina vhodna pro uloZeni periferniho katétru (infekce, nedavna
bfisni operace, mnohocetné adheze), je mozno zavést periferni katétr do pravé srdecni
sin¢ cestou vena facialis — vena jugularis externa — vena jugularis interna
nejobavanéjsi komplikaci drendZnich operact je infekce, vyzadujici vyjmuti
drenazniho systému, zavedeni zevni komorové drenaze a terapii antibiotiky

teprve po vyhojeni je mozno opét zavést novy drendzni systém

endoskopicka operacni metoda 1é¢bé hydrocefalu:

Endoskopicka ventrikulostomie tfeti komory spoc¢iva v provedeni perforace spodiny
treti komory mezi infundibularnim recesem a pfednim okrajem corpora mamillaria
komunikace spojuje III. komoru s prepontinni cisternou, kde je zapotiebi rozrusit
arachnoidealni adheze k zajisténi volného proudéni moku

nejcastéji je pouzivan rigidni endoskop, ktery zavadime z trepana¢niho névrtu v celni
oblasti nedominantni hemisféry do postranni komory a pfes foramen Monroe do III.
komory
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71. Retrobulbarni (opticka) neuritis

Retrobulbarni (opticka) neuritis = demyeliniza¢ni postizeni kmene n. II.

vyskytuje se bud’ samostatné, nebo v ramci demyelinizacniho onemocnéni charakteru
roztrousené skler6zy mozkomisni

nejcastéji se klinicky manifestuje:

rychle progredujici poruchou visu na jednom oku (hodiny, maximalné dny, ktera
vétsinou dospéje do fAze monokuldrniho mlhavého vidéni, vzacnéji amaurdzy
nékdy bolest za bulbem, obzvlaste pii pohybu bulbem

papily jsou pii oftalmoskopickém vySetieni vétSinou intaktni

centrdlni skotom = pfi vySetfeni na perimetru je patrny

postiZzeni zraku muze trvat nékolik tydnli a postupné se upravuje

Diagnoza:
1ze nejlépe potvrdit vySetfenim zrakovych evokovanych potenciald, které prokaze
demyelinizaéni 1€ézi optiku 1 po subjektivni Gprave zraku

Lécba

stejné jako lécba roztrouSené skler6zy mozkomisni
izolovand optickd neuritida = Ié¢ena metylprednisolonem podle standardnich schémat,

uprava byva pomérné rychla
progndza izolované optické neuritidy je dobra

X/
o

X/
o

X3

*

o

binokularni porucha perimetru — postizeni zrakové drahy od chiasmatu po zrakovy
kortex, pficemz dle charakteru defektu zorného pole 1ze lokalizovat misto 1éze
bitemporalni hemianopsie — komprese optického chiasmatu pfi selarni expanzi (napf.
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 — 1éze 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
- spole¢nym znakem je neuralgicka bolest v senzitivni inervacni zon€ nervu

Primarni neuralgie:

- predpokladana pti¢ina = neurovaskularni konflikt

- nerv je po vystupu z mozkového kmene komprimovan cévni klickou (nejcastéji a.
cerebelli inferior posterior)

klinickd manifestace:

- zéchvaty jednostrannych, velmi intenzivnich, Slehavych bolesti v oblasti oka, tvafe nebo
dolni ¢elisti, které trvaji sekundy az minuty a opakuji se 1 mnohokrat za den

- nejcastéjsi distribuce bolesti je v oblasti 2. ¢i 3. vétve n. V.

- mezi zachvaty je nemocny bez potiZi a objektivni neurologicky néalez je v normé

- typicka, je existence spoustové zony (trigger zone) = misto v inervacni oblasti trigeminu,
jehoz dotykem nebo drazdénim je bolest vyprovokovana

- obava z provokace bolesti miZe vést k problémlim s osobni hygienou, pfijmem potravy ¢i
reci

- diagnoza: per exclusionem, v diagnostickém procesu je potieba pifedevSim vyloucit
vSechny mozné pfiCiny sekundarni neuralgie

Sekundarni (symptomatickd) neuralgie:

- pficina: zplisobena drazdénim nervu riznymi chorobnymi procesy kdekoli v jeho pritbé¢hu

- zubni afekce, stomatologické zékroky, zanéty obli¢ejovych dutin

- zavazné jsou afekce (nejcastéji nddory) mostomozeckového koutu a baze lebni

- postherpeticka neuralgie se rozvine az u 50 % pacientli po postizeni nékteré z vétvi
nervu virem herpes zoster

- demyelinizacni plaka v kmeni pfi roztrousené skler6ze je dalsi moznou pri¢inou
sekundarni neuralgie trigeminu

- pfiznaky:

bolesti mohou ptetrvavat i mezi jednotlivymi zachvaty

bolesti nemaji Slehavy charakter

narast je pozvolny

nckdy jde spiSe o parestézie

chybi spoustova zona

Farmakoterapie:
e primarni neuralgie
- antiepileptika (carbamazepin, gabapentin, pregabalin)
- mikrovaskularni dekomprese kmene nervu — pii neuspéchu konzervativni terapie
o mezi nervova vldkna a cévu se vlozi teflonovy implantat, sval nebo fascie
e sekundarni neuralgie
- spociva v 1é€bé vyvolavajicitho onemocnéni (pokud je l1éCitelné) a symptomatické 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:

pfi€ina:

e léze v motoricke kiife gyrus precentralis

e postizeni kortikonukledrnich drah: pti cévnich mozkovych ptihodéch,
demyeliniza¢nich a zanétlivych onemocnénich, nadorech nebo traumatech

klinickd manifestace: paréza svalil jen v oblasti dolni vétve n. VIL kontralateralné k 1ézi

(nebot’ horni Cast jadra n. VII (zasobujici horni polovinu obliceje) pfijima vldkna zkiizena 1
nezkiizend z ptislusnych kortikélnich oblasti obou hemisfér)

Nuklearni jednostranna obrna:

klinickd manifestace: periferni paréza

pfi¢ina: ischemicka ¢i hemoragicka pontinni léze, kterd kromé jadra licniho nervu
vétSinou postihuje 1 kortikospinalni drahu a zptisobi tak kontralateralni hemiparézu —
(Millard-Gubleruv syndrom, stiedni alternujici obrna)

Periferni paréza:

pfi¢ina: vznika v disledku postizeni kmene nervu po jeho vystupu z mozkového kmene
utlak kmene nervu v mostomozeckovém koutu (nejcastéji tumorem — neurinom n. VIIL.,
meningeom) aZ po jeho infekéni postizeni napt. pii borelioza
klinickd manifestace:
e paréza veSkerého mimického svalstva na ptislusné strané obliceje
vyhlazené Celo s neschopnosti tvofit vrasky
SirSi o¢ni Stérbinu
lagoftalmus (nedovirani o¢ni $térbiny)
Belltiiv piiznak — fyziologické synkinetické staceni bulbu vzhiiru pti pokusu o
zavieni oka viditelné prave pii lagoftalmu
vyhlazenou nazolabialni ryhu
e pokles ustniho koutku, s nadouvanim tvaie pti dychani (signe de la pipe)

nékteré priznaky maji lokalizacni hodnotu vzhledem k odstupim n. petrosus major
(ganglion geniculi), n. stapedius a chorda tympani z kmene nervu v intrakranialnim
prubchu

1éze v oblasti ganglion geniculi a vySe: vede ke snizené sekreci slz a vysychani rohovky
1éze pod odstupem n. petrosus major: provazena zvySenym slzenim
postizeni kranidlné€ od odstupu n. stapedius: vede k precitlivélosti na zvukové viemy
(hyperakusis)
pii 1ézi kranidlné od odstupu chorda tympani: pfitomna porucha vnimani chuti
(hypogeusie) z ptednich 2/3 jazyka a sniZzena sekrece slin

e supratympanicka suprachordalni paréza (hyperakusis + hypogeusie) = ukazuje na

w7 owr

postizeni nervu v nejproximalnéjsi ¢asti, vétSinou v mostomozeckovém koutu
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e infratympanicka suprachordalni paréza (hypogeusie bez hyperakusis) =lokalizuje
postiZeni nervu do jeho stfedni ¢asti

Bellova obrna

- jenejcastéjsi pticinou léze licniho nervu

- jedna se patrné o ser6zni mononeuritidu licniho nervu, ktery je v disledku zanétlivého
edému komprimovan v kosténém Fallopiové kanale

- agens, specifické pro Bellovu obrnu nebylo dosud nalezeno

- postizeni je ¢asto spojeno s reaktivaci viru herpes simplex 1,2 nebo herpes zoster

klinickd manifestace:

- nkdy predchazi prochlazeni nebo infekt

e rychle se rozviji jednostranna periferni paréza licniho nervu, ktera béhem 4-72 hodin
dosahuje maxima

e bolesti za uchem —u 60 % pacientil zvlasté v pocatku onemocnéni

klinickd diagnostika:

e zobrazeni mozku pomoci CT, Iépe MR - v pifipadech, kdy neni jasna pticina,
zejména pii postizeni dalSich hlavovych nervi, pfi zndmkéach kmenové 1éze, nitrolebni
hypertenze ¢i meningealniho syndromu

e vySetifeni mozkomiSniho moku — pfi podezieni na lymeskou boreliézu nebo jinou
zanétlivou etiologii a také pii syndromu Guillain-Barre

Lécba:

- kortikosteroidy = kratkodoba aplikace (7-10 dnil)

- antivirotika = indikovano u Ramsay-Huntova syndromu

- lagoftalmus je potencidlnim rizikem pro vznik keratitis sicca, proto je nutné preventivné
chranit rohovku opakovanou aplikaci o¢nich kapek (umélych slz) a na noc kryt masti a
obvazem

- utézkych, nelepsicich se paréz je nékdy nutno ptistoupit k arteficialnimu uzavieni o¢ni

Stérbiny sesitim okrajil vicek (tarsorafie)

- stejného efektu 1ze dosdhnout aplikaci botulotoxinu do m. levator palpebrae superior

(1atrogenné navodi doCasna ptoza horniho vicka)

- dulezitou soucasti 1éCby je rehabilitace

- progndza Bellovy obrny je vétSinou piizniva, 70-90 % ptipadi se kompletn€ upravi

- u tézkych lézi mohou béhem reinervace vzniknout synkinézy (napt. zvednuti Gstniho
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

- krom¢ tézkého postizeni licniho nervu se mohou také vyskytovat poruchy sluchu, tinitus
a vertigo

- facidlni diparéza: pfi oboustranném postizeni; nutno myslet na lymeskou borelidzu;
v anamnéze patrame po prisati kliStéte nebo vyskytu erytema migrans

- diagnozu potvrdi vySetfeni mozkomisniho moku

- traumatické postizeni n. VIL je ¢asto spojeno s frakturou pyramidy

- kranialni mononeuropatie: rozvoj periferni parézy n. VIL pii diabetu

- dalSi pficiny perif. parézy n.VII. = otitidy, nddory a operace v oblasti piiusni Zlazy,
stfedousi, vnitiniho ucha a v oblasti mostomozeckového koutu

Hemispasmus facialis
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- onemocnéni charakterizované mimovolnimi nepravidelnymi jednostrannymi kontrakcemi
svalil inervovanych ipsilateralnim licnim nervem

- zaSkuby mohou byt spontanni, anebo provokované aktivnimi pohyby mimického
svalstva (grimasy, zavieni o¢i apod.)

- pravidelné 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 ptic¢inou facidlniho hemispasmu: vaskularni 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)

lécha:

- mikrovaskularni dekomprese kmene n. facialis, kterd je u¢inna az u 90 % piipada

- alternativné se pouziva aplikace botulotoxinu do m. orbicularis oculi
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74. Periferni vestibularni syndrom

- postizeni kochlearni ¢asti akustické vétve n. VIII. pfislusi otorhinolaryngologii

- retrokochlearni postiZeni se projevi podobn¢ jako kochlearni 1éze:
e snizenim sluchu (hypacusis)
e ztratou sluchu (anacusis) percep¢niho typu

- kochlearni apoplexie = ndhle vznikla jednostranna hluchota nejcastéji cévni etiologie (a.
labyrinthi)

- plizivé progredujici hypakiza = nejcastéji vysledkem expozice hluku, se zvySujici se
Cetnosti ve vySSim véku (presbyacusis)

- neurinom akustiku = vzacnou pficinou nedoslychavosti

- porucha vestibularni ¢asti nervu se manifestuje:
e zavratémi rotaniho charakteru (rotaénim vertigem) s vegetativnim doprovodem
(nauzeou, vomitem)
e horizontalnim nystagmem s rotacni komponentou
e tonickymi tchylkami trupu a koncetin na opacnou 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 ptfedpoklada zanétliva afekce vestibularni ¢asti n. VIII virového ptivodu

- ma benigni prub¢h s Gpravou do n€kolika dnti

- dobfte reaguje na kortikoidy

Benigni paroxysmalni polohové vertigo

- prudka zachvatovita rotacni zavrat’ trvajici do jedné minuty

- zachvaty jsou provokovany urcitou pozici hlavy Casto pfi otdCeni se na lazku, vstavani
a uléhani

- pticina: dysfunkce, resp. dislokace otolitll v semicirkularnich kanalcich

- lécba: spociva v repozi¢nich manévrech

Akutni labyrintitida

- nejcastéji zpusobena prestupem infekce ze sttedousi

- manifestuje:
e periferni vestibularni syndrom
e hypakuze
e tinitus

Meniérova choroba

- charakterizovana opakovanymi zachvaty rota¢niho vertiga s tinitem a hypakuzou
- vzniké nejcastéji ve sttednim véku pravdépodobné v diisledku hydropsu labyrintu
- nervus statoacusticus miize byt postizen traumaticky pfi fraktuie pyramidy
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Vv

- nejcastéjsi nadory, které postihuji n. VIIL.: neurinom (schwannom) vyrustajici
z akustické ¢asti 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 spolecné ve foramen jugulare
pfi chorobnych procesech byvaji vétSinou postiZzeny spolecné, €asto spolu s n. XII.
jednostrannd porucha postranniho smiSeného systému je charakterizovana: dysfagii,

dysfonii, parézou mékkého patra, poruchou citlivosti v oblasti mékkého patra,
tonzily a faryngu, hypogeuzii na zadni tfetiné jazyka a priznakem opony (pietazeni
uvuly na zdravou stranu)

1. bulbarni syndrom (periferni postizeni) - vznika pii oboustranné 1ézi nervii ¢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 zanétlivé (AIDP, RS)
e tumordzni (meningeomy, gliomy)
e amyotrofickd lateralni skler6za (ALS)

2. pseudobulbarniho syndromu (centralni postizeni) = oboustrannd 1éze
kortikobulbarnich drah
na podkladé recidivujicich mozkovych infarkt
klinicky se od bulbarniho syndromu lisi:
e nepiitomnosti atrofie jazyka a zvySenim masseterového reflexu
e vyskytuji se znamky postizeni i dalSich mozkovych struktur (emo¢ni a psychické
poruchy, pyramidova symptomatika a extrapyramidovy syndrom)

Neuralgie n. glossopharyngeus

relativné vzacna neuralgie postihujici vétSinou mladsi pacienty nez neuralgie trigeminu

projevuje se:

e kratkymi zachvaty intenzivni bolesti lokalizované v oblasti kotene jazyka, tonsily,
prilehlé Casti zadni stény faryngu vystielujici do zevniho zvukovodu a stfedousi

e trigger = polykaci akt.

diagnostika = spociva podobné jako u neuralgie n. V. ve vylouceni sekundarity bolesti,

1é¢ba je obdobna jako u neuralgie trigeminu

dlouhy extrakranidlni priib&h nervus vagus je pticinou jeho izolovaného postizeni

patologickymi procesy v oblasti mediastina (tumory, restrosternalni struma, zvétSené

lymfatické uzliny)

vulnerabilni vétvi n. vagus je vzestupny n. recurrens, ktery mtize byt postizen v horni

¢asti mediastina nebo pii svém priib&hu v oblasti §titné zlazy, a to jak patologickymi

procesy, tak iatrogenné pii chirurgickych vykonech

pfi jednostranné 1ézi vznika obrna hlasivek, dysfonie az afonie, pfi oboustranné 1ézi

inspiracni stridor a zavazna dyspnoe
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76. Cévni onemocnéni michy

micha je ulozena v patefnim kanale, v durdlnim vaku a je obklopena mozkomisnim
mokem

na transverzalni projekci je tvofena Sedou hmotou motylovitého tvaru, ktera je ulozena
centraln€, kolem ni je bild hmota

kranialn€ navazuje na prodlouZenou michu, smérem kaudalnim ptechazi v misni konus a
ve vysi bederniho segmentu L 1/2 kon¢i

dale pokracuji v durdlnim vaku jen miSni kofeny utvaiené do tzv. caudy equiny

Filum terminale piedstavuje 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 postiZzeni piivodnych miSnich tepen

e hodnota systémového krevniho tlaku

e mozny zdroj embolizace ze srdce

e po ozafeni v ramci postradi¢ni myelopatie (dojde k zuZeni cév)

Klinické projevy:

obraz transverzalni 1éze miSni = zptsobuji zmény od tranzitorni kofenové slabosti az po
trvalé malatické loZisko

diagnostika: prioritni vySetfeni MR

1écba: spociva v podpote krevniho obéhu a antigregacni 1é¢be, v piipadech disekce hrudni
aorty nezbytné operacni

Hematomyelie

ptredstavuje krvaceni do centralni oblasti mis$ni Sedi

manifestuje se pod obrazem neuplné transverzalni 1éze miSni, napt. Brownovym-
Séquardovym syndromem

pfi€ina: jako nasledek traumatu v oblasti zad

1 s odstupem nékolika dnili 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
pfifina: spontanné po ndmaze, predisponovani jsou jedinci s antikoagulacni 1é¢bou, raritné
jako iatrogenni komplikace lumbalni punkce

Arteriovendzni miSni malformace a zkraty

mohou imponovat jako malacie ¢i loZisko demyelinizace

zkraty jsou vice lokalizovéany v dolni bederni krajiné

klinické ptiznaky: vétSinou mezi 2. a 4. dekddou Zivota; vznik je néhly, ale i pozvolna
progredujici; asté jsou poruchy moceni + ptiznaky Uplného nebo jen parcidlniho miSniho
preruseni
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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 nekrvéacejicich malformaci volen konzervativni postup, u krvacejicich 1ézi
pak operacni techniky s upfednostnénim mikroskopickych technik a endovaskularnich
pfistupt embolizace ptivodnych cév
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77. Misni traumata

Transverzalni miSni léze

- predstavuje uplné pferuseni michy

- Klinicky dle vyse 1éze stanovujeme spastickou paraplegii nebo kvadruplegii s poruchou
¢iti pro vSechny kvality

Misni komoce

- charakterizuji pfiznaky transverzalni 1éze miSni, nejCastéji z oblasti cervikalniho nebo
thorakolumbalniho ptechodu

- vznikaji kombinované senzomotorické priznaky, které plné regredujici v pribéhu nékolika
desitek minut, maximalné€ do 24 hodin

Misni kontuze

- dochéazi ke strukturdlnim zméndm na mise

- nejcastéji je to diisledkem dislokované fraktury obratle, herniaci meziobratlové ploténky

predisponovanymi misty k traumatu jsou segmenty C5, Th4, Th10a L 1

dle rozsahu traumatického postizeni také registrujeme deficit nervovych struktur az do

rozsahu transversalni 1éze miSni

- nejspolehlivéjsi diagnostickou metodou je MR

- CT Iépe zobrazi ptipadné traumatické zmény na pateinim skeletu

- 1éEba = zamétfena na moznost neurochirurgické intervence

Myelomalacie

- vznika po traumatu v disledku sekundarni insuficience krevniho ob¢hu zasobujiciho
michu

- objevi se Casto s latenci n€¢kolika hodin az dnii

- velmi Casto je spojena se vznikem syringomyelie vznikajici kranidln€ od postizeného
segmentu

Hematomyelie

- ptedstavuje miSni krvaceni vzniklé v disledku padu na zada, je lokalizovano pfedevsim
v oblasti dolni kréni michy

- klinicky se jedna o netplnou transverzalni 1ézi miSni

- potieba velké obezfetnosti u pacientii 1éCenych antikoagulantiemi, s anamnézou traumatu
a misSnimi projevy

Léze conus medullaris

- projevuje se poruchami svéracl a sexualnich funkei spojenymi s poruchami ¢iti
v typickém arealu

- motorika byva intaktni az na parézy hyzd’ovych svali

- pfi vySetteni zjiStujeme absenci bulbokavernozniho reflexu

Léze caudae equinae

- vznikd v disledku traumatickych luxaci meziobratlovych plotének od segmentu L1/2
distaln¢

- klinicky se jedna o bolestivy stav vedouci k motorickym, senzitivnim a svéraCovym
projevim

- registrujeme chabé parézy distalnich svali nohou, je pfitomna porucha €iti pro vSechny
kvality perianogenitaln¢ a na vnitini strané stehen

Whiplash injury

- jedna se o postizeni kréniho useku pateie navozeného prudkou akceleraci hlavy a
naslednou deceleraci, nejcastéji pii dopravni nehode
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- projevy: od bolesti hlavy a kréni patere, spole¢né s blokadou kréni patete, iritacemi do
hornich koncetin; ¢asté jsou také vegetativni ptiznaky a psychické obtize, které vyrazné
ztézuji somatické ptiznaky postizené¢ho

- zobrazovaci metody vétSinou nepfinasi strukturadlni zmény

Diagnostika: opira se zejména o rychlé zobrazeni struktur:

- zobrazovaci metody: CT vySetfeni patete stran lokalizace a ptipadné dislokace obratli; k
verifikaci postizeni m&kkych struktur meziobratlovych plotének, samotného miSniho
postizeni nebo krvacivych komplikaci v patefnim kanale je nespolehlivéjsi vySetieni
pomoci MR

Lécba: vzdy nutna konzultace neurochirurga s pfipadnou indikaci operaéni intervence se
stabilizaci postizeného segmentu a odstranénim misniho utlaku

- v dalS$im vyvoji je nutno se zamé¢fit na intenzivni fyzioterapii na specializovaném
pracovisti spindlni jednotky a ndsledné dlouhodobé rehabilitaci s cilem zatazeni pacienta
do normalniho béhu Zivota, jeho vyrovnani se s ptipadnym hendikepem sniZené
pohyblivosti a nastavenim socialni podpory
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78. Spondylogenni cervikalni myelopatie

- postizeni, které je zpisobeno rustem osteofytti dorzalnim smérem do patetniho kanalu

- pfi soucasné kombinaci primarné izkého patetniho kanalu nebo soucasnou ptitomnosti
vyhtezu meziobratlovych plotének zejména v rozsahu C4-7 se klinicky objevi:
e Dbolesti v oblasti kréni patefe
e doprovazené kofenovymi iritacemi do hornich koncetin
e postupnou kotfenovou svalovou slabosti
e miSni postizeni se slabosti dolnich koncetin a objektivnim nalezem spastické

paraparézy dolnich koncetin

- patogeneze: uplatiiuje se jednak pfimy mechanicky tutlak michy dorzalnimi osteofyty a
dale vliv redukce cévniho zasobeni z a. spinalis anterior

- prvotni diagnostika = zaloZena na nativnim RTG snimku kréni patete ve dvou projekcich
se stanovenim S§ife patefniho kanalu

- patologicka je Site patefniho kanalu mensi nezZ 10 mm

-k ozfejméni funk¢nosti pyramidové drahy se vyuzivajici motorické evokované
potencialy (MEP), kter¢ jsou vysoce senzitivni pii prikazu postizeni

-k zobrazeni strukturalnich zmén je metodou prvni volby vySetfeni MR

- lécba = spoc¢iva v neurochirurgické intervenci

- pozitivni efekt operace je vice sledovan u mladsich jedinct, kde neni vyznamna cévni
slozka na vzniku obtiZi a déle je vysledny efekt v korelaci s tizi funkéniho deficitu na
pfedoperac¢nim vySetieni pomoci MEP
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79. Neurologické poruchy spojené s vyvojem

Uvod:

vyvoj mozku probiha prenatalné i mnoho let 1 postnatalné

vyvoj spociva ve zménach mozkovych struktur; v propojeni, ristu a rozvoji neuronalnich
siti a vyvoji mozkové neurotransmise a neuromodulace

vSe je navic pod jedine¢nym vlivem prostedi, kterému je kazdy jedinec od narozeni
vystaven

Zakladni koncepce vyvojové diagnosy:

vyvoj probihé ve ¢tyfech oblastech:
a) vyvoj jemné a hrubé motoriky
b) vyvoj feci v expresivni i recepcni slozce
¢) vyvoj v oblasti socialni a emociondlni 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 — méfitkem rychlosti vyvoje v ur€ité oblasti; vypocitd 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
méii se s pomoci standardizovanych testd
testovani déti do 5 let v€ku neni spolehlivé
odchylku od normalniho vyvoje oznacujeme:
a) opozdéni
b) regres
cilem je identifikace déti, které mohou mit opozdény vyvoj
pomoci vyvojového screeningu urcujeme déti, které maji riziko rozvoje neurovyvojového
onemocnéni

Neurovyvojova onemocnéni

Siroka skupina chronickych chorob, které zacinaji béhem procesu vyvoje od koncepce az
do veéku kolem 22 let a trvaji po cely Zivot jedince

podstatou je zdkladni deficit ve vyvoje mozku vlivem genetickych, prenatalnich,
perinatalnich, metabolickych a dalSich faktort

hlavni okruhy neurovyvojovych onemocnéni:

a) poruchy intelektu;

b) poruchy ucenti;

¢) poruchy komunikace;

d) choroby spektra autismu;

e) poruchy neurobehavioralni;

f) choroby neurogenetické;

g) choroby neurometabolické;

h) choroby neuromuskulérni;

1) détska mozkovéa obrna;

j) sekundérni 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, fe¢ové a socialni
schopnosti s vyznamnym a trvalym vlivem na vyvoj jedince

Diagnostika:

- vyzaduje urcity ¢as a nelze ji vétSinou udélat pii prvnim klinickém vySetfeni

- spravna diagnostika je hlavnim pfedpokladem pro poskytnuti odpovidajici 1écby a péce

Mentalni retardace:

- disabilita charakterizovana omezenim intelektualnich funkci a adaptivniho chovani v
oblasti koncepc¢nich, socidlnich, praktickych a adaptivnich dovednosti

- definovana vyznamnym opozdénim ve dvou z téchto oblasti: hrubé a jemné hybnosti, v
kognici, fec€i, v osobnich i sociadlnich ¢innostech a v aktivitach denniho Zivota.

- pro hodnoceni postupu intelektovych a neurovyvojovych schopnosti i celkového chovani
slouzi rizné testy

Klinicka diagnostika:

- spociva v kombinaci screeningovych metod a specifickych diagnostickych testa
indikovanych podle zndmek a ptiznakl pacienta

- zacina se podrobnym klinickym vySetienim

- pfi suspekci na urcitou diagndzu se indikuji cilené testy (testy metylace u Angelmanova
syndromu)

- pfi mirném postizeni se vylu€uje syndrom fragilniho chromozomu X.

- utéZce postizenych divek se testuje Rettliv syndrom

- dalSim krokem je obsazny screening metabolickych vad a nasledné testy podle
zvazovanych specifickych diagnoz

- MR-spektroskopie

- mentalni retardaci lze klasifikovat podle typu pfi¢iny na:
e prenatalni

perinatalni

postnatalni

neurc¢itelnou

genetické + chromozomalne (najrozsiahnejsie)

Genetické priciny:

Syndrom fragilniho X-chromozomu (FRAXA)
- nejcastéjsi pficiny mentalni retardace
- vyskyt zhruba 1 ptipadu syndromu na 4000 chlapct
- zpusobeny inaktivaci genu FMR1
- typické dysmorfické rysy:
e protazena a Uzk4 tvar s prominujici bradou
velké usni boltce
makroorchidizmus
kloubni hyperextensibilita
20 % ma epilepsii
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Syndrom fragilniho X chromosomu s tremorem/ataxii (FXTAS)
- udospelych
- progresivni onemocnéni souvisejici s premutaci ve FMR1-genu
- charakteristické ptiznaky:
e tremor
e ataktické chlize demence
e parkinsonizmus
e autonomni dysfunkce

Dg. mentalni retardace:
vySetfeni ditéte zacind podrobnou anamnézou

Neurologické vySetieni
zahdjime peclivym pozorovanim ditéte jiz pii sestavovani anamnézy
vlastni vySetieni je vétSinou limitované schopnostmi ditéte (napf. je zkracena pozornost,
omezené porozumeéni i spoluprace)
zaméfeni na objektivni neurologicky néalez, zejména na ataxii a vyskyt mimovolnich pohybi
péce o pacienty s mentalni retardaci je multidisciplinarni (fyziatfi a fyzioterapeuti,
ergoterapeuti, logopedové, foniatii, oftalmologoveé, psychologové)

Lécba:
specificka 1écba dostupna jen u n€kolika nemoci
- uvice nez poloviny ptipadl ani nelze etiologickou diagnozu stanovit

Porucha pozornosti s hyperaktivitou (ADHD)
- nejcastéjSim neurovyvojovym onemocnénim
vyskytuje se u 5-12 % déti
- zakladni znaky:
e impulzivita v chovani
zacina v Casném détstvi, zvyraziuje se ve Skolnim véku
je pretrvavajici; tj. s nejméné Sesti mésicnim vyskytem
u 40-60 % pacientt ADHD prechazi do dospélosti
muzZze se skryvat pod méné charakteristickymi projevy: depresi, izkostnou poruchou
nebo poruchou osobnosti
- uneléCené ADHD je zvySené riziko vyskytu poruch chovani, delikventniho jednani a
abuzu navykovych latek
- tfi zékladni podtypy:
a) s prevladajici poruchou pozornosti
b) s ptevladajici hyperaktivitou a impulzivitou
¢) smiSeny typ
- standard péce: pedopsychiatrické vySetieni a nasledna 1écba
- neurologické vySetieni: zhodnoceni elektroencefalografického (EEG) nélezu, vylouceni
epilepsie, jinych neurologickych onemocnéni spojenych s ptiznaky ADHD v¢etné poruch
spanku jako mozného podkladu nepozornosti a hyperaktivity
- je cCastéjsi u chlapet (3-9 : 1)

Etiologie ADHD:
- pravdépodobné multifaktorialni
- na vzniku se podili geneticka predispozice a vlivy vnéjSiho prostiedi
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- podkladem je odchylnd maturace CNS

- tyto pfi€iny vedou k dysfunkci zejména prefrontalniho laloku a bazalnich ganglii
(pfedevsim frontalni ktiry a bazéalnich ganglii, spojené s narusenou rovnovahou nékterych
neurotransmiteril (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 koutfeni béhem téhotenstvi

- nizkd porodni hmotnost

- Urazy hlavy v ¢asném postnatalnim obdobi

- okrajove i vliv toxint prostfedi (olovo, piisobeni radioaktivity)

Klinické nalezy:

- dochézi k naruSeni exekutivnich seberegulujicich kognitivnich funkci

- poruchu pozornosti 1ze chéapat jako dusledek nedostatecné inhibice pfi 1€zi inhibi¢nich
mechanismu

hyperaktivita

poruchy pozornosti a impulzivita — jsou klinickym vyjadfenim této 1éze

nejsou schopni potlacit rusivé myslenky a podnéty, odlozit akci a odménu

maji problémy s vybérem informaci a s jejich dalS$im zpracovanim

impulzivita, nizka frustra¢ni tolerance, hledani novych podnét

hyperaktivita = nefizend, nadmérna, az bezicelna pohybova aktivita, trvaly hlasovy a

pohybovy nekli

- Casto je patrna porucha pohybové koordinace a poruchy v oblasti percepéni (ve
vizuomotorické koordinaci, taktilni, sluchové a zrakové diskriminaci)

Klinické priznaky ADHD v zavislosti na véku:

- klinické ptiznaky se méni béhem détstvi a dospivani v navaznosti na postup vyvoje mozku

v kojeneckém obdobi: dit€¢ mé poruchu zékladnich biorytmi = Spatné spi, ma piehozeny a

naruSeny spanek

- potieba jidla je Castd a nepravidelna s ublinkdvanim

- népadna drazdivost, Casty plac¢

v batolecim a ptedSkolnim véku: za¢ina se projevovat nadmérna pohybova aktivita

- déti jsou neklidné, stfidaji ¢innosti

- hafe se sousttedi, nevydrzi sedét na misté

dlouho pfetrvava obdobi vzdoru

- mén¢ obratné; potiZe s usindnim; trva no¢ni 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 pomucky; 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 ¢ésti, rozliSeni velikosti a
vzdalenosti

- asi u poloviny déti i dochazi ke spontinnimu dstupu hyperaktivity pred dosaZenim
puberty, obvykle kolem 12. roku
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v dospivani a dospélosti: ADHD pretrvava u 40-60 % pacientd, ale ptiznaky se méni

hyperaktivita ustupuje do pozadi anebo se projevuje jako pocit vnitiniho neklidu
pretrvava nepozornost a impulzivita

jedinci ziidka 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 rtiznych rizikovych ,,adrenalinovych*
¢innosti a aktivit s delikventnim jednanim

VySetieni a diagnostika ADHD:

diagnézu stanovuje détsky psychiatr na zéklad€ podrobného klinického vysetieni ditéte a
pohovoru s rodi¢em

lze vyuzit dotaznikl a $kal, v€etné doplnéni idajii od ucitele

psychologické vySetteni

Wechslerova inteligen¢ni S§kala piedstavuje zédkladni nastroj diagnostiky ADHD
pouzivaji se specialni testy pro posouzeni pozornosti (napf. test cesty, Ciselny ctverec),
hodnoti se sluchové a zrakové precepéni schopnosti, motorické a vizuomotorické
schopnosti (obkreslovani tvard, kresba postavy)

Neurologické vySetieni

posuzuje vyvojové schopnosti, vylucuje epilepsii a jina neurologickd onemocnéni
neurolog je Casto prvni odborny 1€kat, ktery dit€¢ s ADHD vySettuje

fada déti s ADHD navic zlistdva ve sledovani détského neurologa pro neurologické
komorbidity (zejména pro epilepsii, poruchy spanku, bolesti hlavy)

pfi neurologickém vySetieni mohou byt patrné tzv. drobné neurologické priznaky:

e poruchy okulomotoriky (neplynulé sledovani, strabizmus)

e mozeckové pfiznaky (porucha jemné i hrubé motoriky — vazne koordinace prsti).
e neklidna staticka inervace na koncetinach (choreiformni dyskinézy)

e asymetrie reflexii ¢i pozitivni pyramidové jevy iritani

Lécba a péce o dité s ADHD:

potieba ¢asné diagnostiky i v€asné 1é€by

e komplexni

e multidisciplinarni

spociva v kombinaci farmakoterapie, psychoterapie a s rezimovych opatieni

déti maji mit specialni vzdélavaci program, odliSné€ strukturované prostiedi
psychoterapie, ktera poméha z dlouhodobého hlediska modifikovat chovani ditéte
dobte se uplatiuje kognitivné-behavioralni terapie pti rodinné psychoterapii
1é¢ba spankové poruchy miiZze odstranit nebo zmirnit pfiznaky ADHD

Farmakoterapie:

e psychostimulancia = Iéky prvni volby jsou
o metylfenidatu = selektivné se vaze na dopaminovy transportér, zabraiuje
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 1écbu ukoncit
- NU: nespavost, bolest hlavy a b¥icha, nechutenstvi, ubytek na vaze
- po Sesti mésicich se vyhodnocuje ucinek, nebot’ v této vékové 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
e tricyklické antidepresiva: inhibitory zpétného vychytavani serotoninu
- podavaji se zejména pii komorbidni uzkostné poruse, depresi nebo obsedantné-
kompulzivni poruse
o bupropion — monocyklické antidepresivum
e atypické neuroleptikum — risperidon = pacientli s poruchami chovani se osvédcilo
- pouziva se nejcastéji jako pridatna lécba k metylfenidatu

Vvvojova dyspraxie (..clumsy child syndrome*)

oznacuje poruchu provadéni naucenych komplexnich pohybovych ¢innosti

jde o vyvojovy problém = dit€¢ nema k dispozici mechanismy nutné pro spravny vyvoj
praxe

oznacuje se jako ,,skryty handicap®.

dit¢ s dyspraxii nevykazuje takovou zru¢nost, jakou bychom od n¢j v jeho véku oc¢ekavali
Castéjsi vyskyt se udava u chlapcii nez dévcat

rizikové skupiny: pfed€asné 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 béZné denni ¢innosti, praci ve skole, hru i sport
problémy mohou byt v fad¢ oblasti (napf. v motorice, sebeobsluze, volno¢asovych
aktivitach)
dité selhava v dosahovani vyvojovych motorickych ,,milnika*
nacvik novych pohybovych dovednosti ditéti trva neumérné dlouho
obecné 1ze motoricky projev téchto déti charakterizovat jako konzistentné pomalejsi,
mén¢ precizni a vice proménlivy v porovnani s jejich vrstevniky = ,,patologicka
nesSikovnost*
maji problémy zejména ve tiech oblastech motoriky:

a) je chaba posturdlni kontrola;

b) jsou potize v motorickém uceni (uc¢eni se novym dovednostem, planovani
pohybu, automatizace);

¢) chaba senzo-motorickd koordinace (timing, predvidani).
motoricky vyvoj ditéte v prvnim roce zivota byva obvykle v normeé
porusend muze byt i jemna motorika (vkladani pfedméti do otvort, prace se stavebnici,
navlékani koralkl, pouzivani néstroji)
Casto spojena i s problémy v oblasti feci

problémy ditéte se zvyrazni s ndstupem do Skoly
neobratnost a poruchy pohybové koordinace maji na déti s DCD také psychologicky dopad
¢asté jsou u nich pocity ménécennosti, nepochopeni, uzkosti
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Castéji jsou tyto déti samotarské a socialn€ izolované
potize mohou s vékem sice zmirnit, obvykle ale ptetrvavaji do adolescence a dospé&losti

Etiologie:

neni dosud znama

pfic¢inou vyvojové dyspraxie by mohlo byt ¢asné poSkozeni mozku v oblastech, které

byvaji postizené pii 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 pficiny pohybovych obtizi ditéte

patra se po ptiznacich poruch mozecku, nervosvalovych onemocnéni, poruch centralniho
nervového systému, pojivovych tkani

rodice, ucitelé a dalsi peCovatelé mohou zaznamenat opozdéni v dosahovani motorickych
,»milnikd* 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 testil = hodnoti jemnou motoriku, hrubou motoriku, koordinaci oko —
ruka, statickou a dynamickou rovnovahu; podle dosazeného skore se urci pfitomnost ¢i
nepfitomnost poruchy motorické koordinace

MozZnosti terapie a péce:

¢im diive se zacne s dité€tem pracovat, tim vétsi je na déje na tspéch

prvofadym tkolem by mélo byt naucit dité zit v béznych zivotnich podminkach; zajistit
mu takové prostiedi, které mu umoziiuje maximalné vyuzit dosaZzenych dovednosti a
schopnosti a zaroven mu davd moznost rozvijet nové dovednosti a strategie

vhodna je spoluprace multidisciplindrniho tymu zahrnujiciho kromé 1ékate také
fyzioterapeuta, ergoterapeuta, logopeda, psychologa, nemén¢ diilezita je spoluprace
rodiny a Skoly

idedln¢ by terapie méla vypadat jako hra = doporucuje se zaclenit pohybové aktivity jako
soucast denniho zivota (Skolni télesna vychova, joga pro déti, turistika, plavani apod.)
terapie by méla mit potiebné vlastnosti:

e nevykonova (cilem neni vykon, ale proces sebepoznani)

e nchodnotici

e nesoutéZiva

e nedirektivni

nevhodné jsou sporty kladouci vysoké naroky na koordinaci pohybt a pozornost
usnadnit ditéti ty ¢innosti bézného zivota, které jsou pro néj obzvlasté obtizné a mohou ho
stresovat (pouziti suchych zipti misto tkanicek, voln&jsi obleceni, které se sndze obléka i
svléka, zadavani kratSich tkoll)

Vvvojové poruchy reci

Verbalni dyspraxie

specificka vyvojova odchylka s narusenym tvoienim celych slov
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vazne planovani, programovani a realizace slov

Vyvojova dysfazie

druha nejcastéjsi feCova vyvojova porucha u déti

pficiny: organické poskozeni mozku béhem prenatalniho, perinatalniho nebo

postnatalniho obdobi do 1. roku véku ditéte

Tti- ¢i Ctyt-leté dite se vyjadiuje nesrozumitelné a jeho slovni zasoba tvoii cca do 30 slov,

verbalni komunikaci nahrazuje nadmérnou neverbélni, dorozumivé se ukazovanim a gesty

délime:

o dysfazie expresivniho typu = vazne srozumitelnost feci, doty¢né dit€ ma tendenci
zkracovat slova vynechdvanim slabik nebo hldsek, rozumeéni feci neni naruseno

o dysfazie receptivniho (percepéniho) typu = je vyrazné naruSeno rozuméni, ¢asto i u
zakladnich pokynt, verbalni projev je srozumitelny

e oba typy soucasné = nejcastéji se vyskytuji, pfi¢emz jeden prevazuje

t7i roky jsou idedlnim vekem k zahdjeni odborné péce u klinického logopeda

na pocatku je nutné vyloucit sluchovou poruchu nebo jinou organickou pficinu

opozdéného vyvoje feci

terapie: je dlouhodob4, individualni a cilené

déti maji odklad Skolni dochazky

Castéji se u nich vyskytuji specifické poruchy uceni

Vyvojova dysartrie

zahrnuje poruchy vzniklé na pocatku vyvoje organismu na zaklad¢ vrozené 1éze CNS

nejcasteji v ramei syndromu DMO

dalsi pfiiny: urazy hlavy a mozku, mozkové nadory, degenerativni onemocnéni CNS,

infek¢éni onemocnéni mozku

typy vyvojové dysartrie:

e spasticky typ — vznika pii 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 nedokonala pro atetoidni pohyby jazyka

e atakticky typ provazi poSkozeni 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 uspesnou terapii a maximalni mozny rozvoj komunikacnich schopnosti ditéte je
dilezita v€asna a kvalitni diagnostika, mezioborova spoluprace

Dyslexie

nejzndméjsi a nejvice sledovana ze skupiny tzv. specifickych vyvojovych poruch uceni

Etiologie:

e teorie balancniho modelu dyslexie zaloZeného na tzv. L- a P- typech dyslexie
o L- (levohemisférovy) typ = klient ¢te pomérné rychle, ale neptesné, ¢ast textu
domysli ¢i preskakuje
o P-(pravohemisférovy) typ = vdzne 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 cteni
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- dalsi etiologické souvislosti 1ze najit s ADHD (poruchy pozornosti s hyperaktivitou), s DCD
(vyvojovou poruchou koordinace — dyspraxii) a poruchami autistického spektra

Ziskané formy poruch lexie:

Hyperlexie

periferni

o

@)
@)

alexii s neglectem (opomijenim, popiranim) = v mnoha piipadech se vztahuje
jen izolované k popirani poloviny slova

alexie heminaopticka (paralexie) = identicka symptomatologie

alexie s poruchou pozornosti — vznikaji kontaminace ¢i transpozice
pismen/slov ve slovnich spojenich (napf. no¢ni sluzba — nozba sluzni; krasna
kytka — kréaska kytnd), izolovana slova cte klient 1épe nez slovni spojeni

byva komplikovana mirnou dysnomii, celkové je Cteni velice namahavé, pomalé
centralni
o povrchové alexii — klienti odhaduji vyznam ptecteného textu prostfednictvim

o

hlasité artikulace jednotlivych slov (sit-sut’; chouba-houba)

alexie fonologicka — kdy klient upfednostiiuje tzv. globalni ¢teni a neni
schopen Cist neznama ¢i uméla pseudoslova. Konkrétni slova Cte 1épe nez
abstraktni, obtizné ¢te piedlozky, spojky a koncovky

hluboka alexie (deep alexia) = byva spojena s Brocovou afazii vznikajici v
disledku levostranné kortikalni 1éze s pravostrannou hemiparézou. Projevuje
se narusenim hlasit¢ho sémantického Cteni slov ve formée jejich substituce
slovy nadfazenymi, podfazenymi, asociovanymi apod. (kocka-zvife; les-
stromy; asi-proto

charakterizovana deficitem ¢teni s porozumeénim

primérné ¢i nadprimérné schopnosti identifikovat slova jak izolovana, tak jejich sekvence
jedna se o schopnost naucit se mechanicky cist pfi signifikantné opozdénych jazykovych
dovednostech

muZze byt soucasti syndromt (Tourettova, Aspergerova, Rettova ¢i druhych poruch
autistického spektra)

dvé subformy hyperlexie maji vztah k projeviim autistického chovani

Autismus
tato skupina poruch se nyni souhrnné oznacuje jako porucha autistického spektra
détsky autismus je zdvazna vyvojova porucha

klinické projevy maji tii hlavni okruhy kvalitativnich poruch:

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

vizuospacialni hyperlekticka porucha = pfipomind rysy Aspergerova syndromu.
Porozuméni feci je oslabeno pfi praci s vizudlné obtiznéj$imi ctenafskymi materialy
(obsahujicimi netypické pismo, grafy, schémata), pracovnimi listy ¢i pii soucasné
nutnosti prepisu textu z tisténé ¢i psané predlohy z tabule ¢i ucebnice, porozumeéni
¢tenym sloviim neni pfili§ naruSeno

deficity v socidlni interakci
nedostatky ve verbalni a neverbalni komunikaci
omezené, opakujici se schéma se stereotypnimi vzorci chovani, zajmu 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 z4tézi a
ke zmén¢ chovani

prevalence détského autismu je 0,4 az 1,7 na 1000

pomeér postizenych chlapcti k divkam se obvykle udava 3 az 5 : 1

Etiologie:

stale neznama

z hlediska etiopatogeneze rozliSujeme:

a) "idiopaticky (primarni) autismus" — jeho etiologie a Casto ani patogeneze zatim
nejsou znamys,

b) ,,autismus symptomaticky (sekundarni)" — Casto, ale ne pravidelné, spojeny s
mentalni retardaci

napft. autismus pii komplexu tuberosni skler6zy (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 riist, obvod hlavy je vétsi, vyssi

hmotnost mozku, MR zobrazeni zjist'uje nartst objemu

Komorbodity:

¢ mentalni retardace — nejcastéjSim 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:

¢ kvalitativné narusSena 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, emo¢ni integrace i komunikaéni chovani
¢ naruSena komunikace = dit¢ globaln¢ selhdva ve vSech komunikacnich modalitdch
o vyvoj feci ditéte je opozdény (u Casti se mluvena fe€ nerozvine viibec)
o mimika i gesta byvaji chuda
o nejsou schopny fizené imitace
e stereotypni chovani
o restrikce zajmi a aktivit ditéte
o Ipi na neménném upofadani rezimu dne
o najakoukoliv zménu dité reaguje tizkosti, neklidem, odporem
e pohybové ritualy — chozeni po Spickach, toceni se do kolecka, tfepani prsty
e vystupnovany neklid — kdyz se dit¢ piestava orientovat; mize vést az
k sebeposkozovani
e pica syndrom — patologické pojidani nepozivatelnych latek (hliny, prachu,
exkrementu)

Klasifikace:
Détsky autismus (klasicky autismus)

projevi se pied tietim rokem zivota
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- mentalni postizeni rizného stupné je azu 70 % déti
- chovéani a projevy jsou kvantitativné stejné vyrazné ve vsech tiech zakladnich okruzich
- dité je extrémn¢ uzavieno do sebe

Aspergeriv syndrom
- ma mnohé ptiznaky obdobné s détskym autismem
- vyraznd pievaha postizenych chlapcli s pomérem 8 : 1.
Priznaky:
* ]Q je normalni a v nékterych slozkach aZ nadnormalni
= Casto je vynikajici mechanicka pamét
* fec je normalni, nékdy dokonce nadmérna
= déti jsou predCasné vyspélé, konvencni, pedantické
* v oblibé maji povrchni konverzaci a mentorovani
= vyskytuji se poruchy vyslovnosti, zvlastnosti dikce a zvlastni intonace feci
* rutinni chovani a ritudly jsou celkové na vyssi urovni a Iépe propracované
* neobratnost jemné 1 hrubé motoriky
= zvlastni az neobvyklé zajmy a specifické dovednosti realizované Casto az s fanatickym
zaujetim

Atyplcky autismus
byvé diagnostikovan az po tetim roce zivota

- zafazujeme do ni déti bez téZkého a hlubokého mentélniho postiZeni (IQ nad 35, avSak
majici behavioralni problémy)

- problémy v behavioralni tridd¢ vSak musi byt v jednoznacné disproporci k celkové tirovni
intelektu

Autismus s regresem

- asiu22-35 % déti s autismem Ize v pribéhu jejich raného détstvi zjistit regres nebo
stagnaci fe¢i, komunikace a hry po jejich ptivodné zdanlivé normalnim vyvoji

- regres je Casny, pred tfetim rokem véku, obvykle mezi 18. a 24. mésicem

- pak nésleduje urcité zlepSeni, nikoliv vSak kompletni Giprava

- v diagnostice vzdy vylucujeme Rettliv syndrom

- velmi casto rodice této podskupiny autistickych déti kladou dotaz, zda regres nezpiisobila
vakcinace nebo zahajeni dochazky do mateiské Skolky. Odpovéd’ zni ,,nikoliv*, nebot jde
pouze o ¢asovou koincidenci!

Diagnostika:
- rozhodujici pro stanoveni diagndzy je zjisténi nedostatkl ve tfech zdkladnich okruzich, v

tzv. behavioralné kognitivni triadé podle Wingové

Tti zékladni okruhy problému:
1. omezeni reciproc¢nich socialnich interakci
2. omezeni recipro¢ni komunikace verbalni a neverbalni
3. omezeni imaginace (fantazie) s chudym a stereotypnim repertoarem chovani a

zajmi.

- alespon v jedné oblasti musi byt zietelny nastup psychopatologie pfed dovrSenim tietiho
roku zivota ditéte

Vzhledem Kk vyvoji a zrani mozku se v§ak u détského autismu doporucuje odlozit
definitivni stanoveni diagnézy na vék kolem 3 let. (u atypického autismu to mtize byt i
o néco pozdéji a u Aspergerova syndromu je to mozné zhruba az v 6 letech)
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nastup ptiznakl autismu je nejcastéji pozvolny a plizivy v prabéhu prvniho roku zivota
zhruba 30-39 % ptipadl se oziejmi tzv. autistickym regresem fec¢i a chovani, tedy
pomérné nahle

autisticti kojenci se Casto vyhybaji o¢nimu kontaktu a nejevi zajem o lidské hlasy a tvare,
méng¢ Casto reaguji na osloveni jménem

opozdény vyvoj feci byva velmi ¢asto prvnim signalem pro znepokojeni rodici i
odbornikli mezi prvnim a tfetim rokem Zzivota ditéte = typicka je okamzZita nebo
opozdéna echolalie

opakujici se pohyby jsou u autistli ¢asté a pro okoli napadné = kratké ttepavé ¢i kroutivé
pohyby rukou a prsti, tfepani spojené s manipulaci s ptredméty, nastavovani rukou do
zvlastnich pozic, kyvani trupem, poskakovani, toceni se kolem vlastni osy a dalsi

Nastroje screeningu, vySetieni a diagnostiky:

diagnostice v Ceské republice se vénuji specializovana zdravotnicka i nezdravotnické

pracoviste (lizkova i ambulantni)

v soucasné dobé¢ se uplatiiuji dva modely ¢asné detekce PAS:

e systematicky celopopulacni screening, kdy se pro autismus specificky screeningovy
nastroj pouZzije celoplosné v urcitém véku ditéte (napt. 14, 18 ¢i 24 mésich) 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 urcité vyvojové
abnormity

dotazniky mohou vyuzivat 1 prakticti détsti Iékati; slouzi pouze k zékladni orientaci, zda

by dité¢ mohlo byt autistické — k definitivnimu stanoveni diagnézy je nutné dité poslat k

psychologovi, psychiatrovi nebo détskému neurologovi

v klinické praxi se u déti od 2 let véku vyuziva Skala CARS (Childhood Autism Rating
Scale)

= nejpouzivanéjsi v bézné praxi psycholog

= poskytuje orienta¢ni informaci o zadvaznosti zjiSténé poruchy

= stanovuje se vyvojova uroven ditéte, jeho mentéalni 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 zdklad€ poruchy feci, mentalni
retardaci, elektivni mutismus, obcesivné-kompulsivni poruchu

détsky neurolog cilené patra po Skale neurogenetickych syndromt, jako je Angelmaniiv,
Rettiv, Downilv, fragilniho X chromozomu, komplexu tuberdzni sklerozy, a po fadé
dédi¢nych poruch metabolismu

velmi Casté jsou poruchy zraku nebo sluchu = vzdy doplitujeme vySetteni ORL,
foniatrické a logopedické vysetieni se zhodnocenim sluchu a feci, elektrofyziologicka
vySetieni, nejlépe véetné video EEG a spankového zaznamu, MR zobrazeni mozku,
screening na dédi¢né vady metabolizmu a genetiku

Rettuv syndrom:

geneticky heterogenni syndrom s incidenci 1 : 10 000

znamy pouze u divek

charakteristicky obdobim normalniho ¢i t¢émét normélniho vyvoje do 7-24 mésict, pak se
objevuje regres a dochazi ke ztrat¢ manualnich 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 uc¢elné pouZzivat

ochuzuji se socialni z4jmy a schopnosti

problém se Zvykanim potravy

vyviji ataxie trupu a skolidza ¢i kyfoskolioza

Casto byva pfidruZena epilepsie

Terapeutické moZnosti:
- hlavnimi metodami uc¢inného zmirnéni symptomii jsou nadale:
e Casné vychovné intervence
e specidlné-pedagogické vedeni autistickych déti
e behaviordlni a edukacni terapie
e programy, které uci rodice, jak s témito problematickymi détmi spravné jednat
Farmakoterapie
- symptomatickad lécba a zlstava pouze 1é€bou doplitkovou
e neuroleptika
e nckterd antidepresiva
e psychostimulancia
e agonisty alfa 2-adrenergnich receptorti (clonidin)
- péce o déti s détskym autismem je komplexni — vyzaduje spolupraci fady specialisti —
pediatra, specidlniho pedagoda, psychologa, pedopsychiatra, neurologa, foniatra, logopeda

Détska mozkova obrna
- viz otazka ¢. 81
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80. Neurokutanni onemocnéni

skupina chorob, které postihuji predevsim klizi a nervovy systém
maji Casto velmi variabilni klinicky projev s moznosti ¢astéjsiho vyskytu nadori kiize,
nervového systému a ostatnich organti
patii sem:

e neurofibromatosy (NF)

e tuberdzni sklerosy (TSC)

e syndrom Sturge-Weber (SWS)

e nemoc von Hippel-Lindau, ataxia-telangiectasia (AT)

e hypomelanosis Ito (HI)
- maji pfevazné€ autozomalné¢ dominantni charakter dédi¢nosti
- rozd€lujeme na:

1. skupinu ¢astych: neurofibromatosis von Recklinghausen typ 1, typ 2, tuber6zni
skler6za typ, Sturge-Weber syndrom a nemoc von Hippel-Lindau

2. na skupinu vzacnych a raritnich onemocnéni

Neurofibromatosis (nemoc von Recklinghausenova)

- rozdéleni:
e typl-NF1
e typ2- NF2

- ob¢ jednotky maji odliSny dalsi klinicky obraz a rozdilny v€k manifestace + rozdilny
geneticky podklad

- typ 1 na 17. chromozomu a genu pro typ 2 na chromosomu 22

Neurofibromatosis von Recklinghausen typ 1
NF1 charakterizuji:
- mnohocetné nadory centralniho i periferniho nervového systému

zvyraznéna kozni pigmentace
1éze cév a vnitinich organi

sklon k maligni transformaci

- autosomdln¢ dominantni dédicnost, s prakticky uplnou penetranci do dospélého veku
- nejbéznéjs$i monogenni onemocnéni postihujici nervovy systém

- 93 % novych mutaci je na paternalnich (otcovskych) chromozomech

- prvni ptiznaky se vétSinou manifestuji v casném veéku

- produktem genu NF1 je cytoplazmaticky protein neurofibromin

- NF1 gen mé funkci negativniho riistového regulatoru a tumor-suppressor genu

- v mozku se naléz4 také ve spojeni s cytoplasmatickymi mikrotubuly = zapojeni do
pochodi v CNS

- dochazi k urychleni ristu a proliferaci
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Patologie:

dochazi k zménam Schwannovych bunék, fibroblastu (neurofibrom), glii (gliom),
osteoblastu (kostni zmény), intimy cévni stény (fibromuskularni dysplazie)

neurofibrom = nejcastéj$im typem nadoru u NF1

neurofibromy postihuji pouze periferni nervovy systém a mohou byt lokalizované kdekoli
v jeho prib&hu

bézné maji benigni povahu, mize u nich dojit k maligni pfeméné, napt. u plexiformniho
neurofibromu (celoZivotni riziko maligni transformace na neurofibrosarkom)!
gliom = nejcast¢jSim nadorem centralniho nervového systému

- nizkého gradu: lokalizovany predevsim v priibéhu zrakové drahy (postizeny jsou
predevsim optické nervy a chiasma)
- vysokého gradu (do 1.5 %)

Stanoveni diagnozy NF1:

stale vyrazné€ zavisla na hodnoceni klinického obrazu a diagnostickych kriterii

pro stanoveni diagndzy NF1 je nutna pfitomnost 2 nebo vice z nésledujicich ptiznaki:

1) skvrny barvy bilé kavy na klizi (skvrny café au lait) v poctu 6 a vice — do puberty o
priméru rovném nebo vét§im nez 5 mm; po puberté o priiméru rovném nebo vétSim
nez 15 mm

2) dva a vice neurofibromti nebo jeden ¢i vice plexiformnich neurofibrom

3) mnohocetny axilarni nebo inguinalni freckling — pihy

4) typicke kostni 1éze (dysplazie kiidla kosti sfenoidalni nebo ztenceni kortikalni Casti
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
v pfedSkolnim a ¢asném Skolnim obdobi — freckling manifestuje nejcastéji

do 6, resp. 10 let véku — gliomy optiku

pted pubertou a v jejim prubéhu neurofibromy

YV V V V

v dospélosti — vyskyt Lischovych nodult (hamartomy iris)

vyznamnou pomoci pro ¢asné stanoveni diagnézy NF1 do 3 let véku je rodinny vyskyt
NF1 u ptibuzného 1. stupné

v soucasnosti se rozviji pfima DNA diagnostika

Klinické projevy:

progresivné se chovajici onemocnéni

e skvrny café au lait (barvy bilé kdvy) = viceCetné svétle hnédé okrsky klize, nejcastéji
lokalizované na trupu (ale také na koncetindch, na obliceji); hladké, jasn€ ohrani¢ené
a s pravidelnou pigmentaci

vznikaji nahromadénim pigmentovanych melanoblastii na basalni vrstvé epidermis
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- objevuji se jiZz u novorozencu a jejich pocet ptibyva do obdobi
e freckling= méné Casté; rlizny pocet drobnych okrouhlych makul se zvyraznénou
pigmentaci a podobného charakteru jako u piedchozich
- nachazeji se v podpazi a v tfislech a objevuji se mezi 3. a 5. rokem véku

e hyperpigmentace = lokalizovana na krku, kolem st

e neurofibrom = miZe se objevit kdekoliv v pritbéhu periferniho nervu; benigni nador

vychézejici z nadmérné rostoucich Schwannovych bun¢k
- manifestuji v dobé pred zacatkem puberty ¢i béhem ni — ojedinéle nebo ve skupinach
v pritbéhu perifernich nervii
- obvykle se po cely zivot pomalu zvétsuji
- nejsou tedy pro NF1 specifické, ale v poctu vétsim nez 2 predstavuji jedno
z diagnostickych kriterii
- n€kdy na povrchu hyperpigmentace a/nebo hypertrichosu a mohou byt pomérné rozsahlé
e schwannomy, juvenilni xantogranulomy, lipomy
¢ hamartomy duhovky = mnohocetné noduly na duhovce
- oftalmolog je detekuje na duhovce pri vysetieni s pomoci sterbinové lampy
- nezpusobuji poruchu zraku, jsou ale velmi uzite¢nym diagnostickym kritériem

e anomalie skeletu = kongenitalni dysplasii dlouhych kosti nalézt v tibii; skoliozy;
zhorSeni kvality kostni struktury (patologické fraktury)

e Dbolest hlavy = bez pfitomnosti strukturalni 1éze

e systémova arterialni hypertense = nejcastéj$i cévni anomalie u NF1 na podkladé
fibromuskularni dysplasie

¢ loziska zvySeného signalu v T2 vazenych obrazech
Neurologické projevy NF1:
- pét hlavnich kategorii
e Kkognitivni 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 nervi je prevazné
u NF2)

¢ nadory perifernich nervii = mohou postihnout kazdy z vétsich nervti; mohou také
vychézet z oblasti autonomniho nervstva inervujiciho rtizné vnitini organy

e intraspinalni nadory = manifestuji se pomaleji neZ nadory nitrolebni
e cévni mozkové prihody

Neurofibromatosis von Recklinghausen typ 2

- geneticky a klinicky li§i od NF1

- rozvoj mnohocetnych benignich nadorii pfevazné centralniho nervového systému =
typicky je oboustranny vestibularni schwannom

- AD dédicnost

- pti NF2 téméf chybi ve v§ech schwannomech a v mnoha meningeomech ¢i
ependymomech

Stanoveni diagnosy NF2:
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zaloZena na klinickém zakladé

Ke stanoveni diagnosy NF2 je tfeba splnit jedno z nasledujicich kritérii:

1) oboustranny vestibularni schwannom diagnostikovany pomoci MR zobrazenim mozku
s podanim kontrastni latky
2) ptibuzny 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 (oboustrann¢)

f) meningeom

Klinicka manifestace:

NF2 je progresivni onemocnéni (mortalita v priiméru do 15 let od stanoveni diagnozy)
veék pii zacatku NF2 a jeji klinické projevy jsou u ¢lent rodiny podobné (rozdil od NF1)
e oboustranny vestibularni schwannom (u vice nez 95 % pacienti)
prvnim piiznakem byva tinitus, porucha sluchu nebo ataky vertiga

— zalinaji byt symptomatické prevazné v puberté nebo v obdobi po ni
projevuji se expansivnim procesem v mostomozeckovém koutu nebo rozsifenim ganglion
Gasseri

e skvrny café au lait — pocet jen vzacné vyssi nez Sest
e Chybi freckling

e intradermalni i jinde lokalizované neurofibromy
¢ na duhovce nejsou pritomny Lischovy noduly

e katarakta ¢ocky v détském véku

e retinalni hamartomy byvaji

e Kkrece

e nadory perifernich nervii (schwannomy, neurofibromy)

Lécba NF2:

symptomaticka
feSeni vestibularnich schwannomi je pfedevsim chirurgické

implantace ABI — auditory brainstem implant = slouzi k zachovani sluchového kontaktu;
zavadi se po mikrochirurgické extirpaci schwannomu

ostatni nadory 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 organt

ma AD dédi¢nost

produktem genu pro TSC1 je hamartin + TSC2 tuberin (tlohou komplexu je regulovat
bunécny rist a proliferaci)

Patologie:

abnormality mohou byt v riznych systémech — v mozku, na oku, kiizi, ledvinach, srdci a

plicich.

o kortiko-subkortikalni tubery = nejvice charakteristické; viceCetna tuha loziska
glioticky zménéné tkané rlizné velikosti, lokalizovany v zdvitech kterékoliv ¢asti
mozkovych hemisfér (nejcastéji ve frontalnich lalocich)

¢ subependymailni noduly (SEN) = mnohocetné mal¢ uzliky nadorového charakteru,
které se nalézaji ve stén¢ postrannich komor az do oblasti foramen Monroi; bézny
nalez kalcifikaci

e subependymalni obrovskobunécné astrocytomy = vznikaji ze subependymalnich
noduld zejména v prostoru okoli foramen Monroi

e patologické zmény myelinizace = v oblastech gliosy a v okoli kortikalnich tubert

Diagnostika

stanovena dle nalezu diagnostickych kritérii/pfiznak

neurologicky obraz ale zahrnuje (mimo diagnosticka kritéria) také epileptické zachvaty,
autismus nebo pervazivni vyvojové poruchy, mentélni retardaci a riizné vyvojové poruchy
uceni a chovani

MRI vySetieni je nejsnadnéjsi cesta k potvrzeni diagnozy TSC

- kortikalni tubery (u 95 az 100 % pacienti s TSC) = zesileni Sedé hmoty kury;
hyperintensni v T2 vaZenych obrazech

- subependymalni noduly (SEN) = hypointensni na T1 vaZenych obrazech

CT vysetfeni zobrazuje rozptylena mnohocetna loziska kalcifikaci o velikosti az do

nckolika centimetri

diagnosu lze potvrdit az dle zavéru genetickych testli (molekularné genetickd vySetieni
mutaci genu TSCI1 a TSC2)

Klinické nalezy:

mohou se znac¢né liSit s ohledem na vek pii zacatku projevii onemocnéni, s ohledem na
zavaznost prubéhu onemocnéni a rychlost jeho progrese

nejcastéjSimi pricinami umrti je u TSC epilepticky status, onemocnéni ledvin, nadory
mozku a plicni lymphangiomyomatosa

hlavni klinické projevy:

e mentalni retardace

o kiece

e KkoZni léze

e nadory riznych organi, véetné mozku

o epileptické zachvaty = nejCasteji se vyskytujici obtizi
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e autismus nebo pervasivni vyvojové poruchy

¢ hypomelanotické makuly (depigmentované névy, podobajici se vitiligu), tvori
loZiska ovalného tvaru s nepravidelnymi okraji; pfedev§im na trupu a na koncetinach

e angiofibrom = ¢ervené papuly na nose, brad¢, tvarich, v licnich oblastech

¢ fibrézni plaka = ploché fibromy; vétSinou lokalizovana frontalné, ale také v oblasti
ocnich vicek, podél hranice vlasii nebo oboci a/nebo ve vlasaté ¢asti hlavy

e Sagrénova kuZe = nestejnoméerné silnd nerovna kiize, Sedozelené nebo svétle hnédé
barvy. Vyskytuje se nej¢astéji v ohranic¢enych oblastech lumbosakralné na zaddech a
ma charakter epidermalniho névu.

¢ intrakranialni nadory — v porovnani s neurofibromatosou mén¢ Casté
¢ renalni postiZeni — dva typy:

o polycystické ledviny

o renalni cysty ve spojeni s angiomyolipomy

onemocnéni srdce — postihuje 50 % vsech jedinct s TSC

Lécba a prognoza:

e rapamycin
e analogy rapamycinu (napf. sirolimus, everolimus) — maji proti ptivodnimu 1éku méné
nezédoucich ucinkd, a dokonce také maji vliv na poruchy chovani a epilepsii

e antiepileptika — vigabatrin
e neurochirurgické terapie s resekci jednotlivych kortikélnich epileptogennich tuberti

Sturge-Weberiav syndrom (encefalotriceminalni angiomatosa)

sporadické onemocnéni

Diagnostika:

se stanovuje na zaklad¢ pritomnosti nebo absence koznich, o¢nich nebo neurologickych
obtizi

SWS charakterizuje vaskuldrni/kapilarni névus barvy portského vina (v misté vystupu 1. a
Casto také 2. vétve trigeminu)

koincidence nalezi cévniho névu v obliceji s epileptickymi zachvaty

MRI mozku

CT vysetfeni — miize lokalizovat intrakranialni kalcifikace rizné velikosti

— ukléadaji 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 mtiZe objevit v novorozeneckém véku nebo se rozviji v prabéhu let

Patogenesa a patologie:

dasledkem vyvojovych zmén embryonalniho cévniho plexu

nasledkem lokalni poruchy vyvoje cévniho zasobeni v obdobi 5. az 8. tydne gestace pak
dochdzi k postizeni obliceje, oka, leptomening a mozku

model angiomatosy s malym priitokem v oblasti leptomening: angiomatosu provazi chuda
Zilni drendz povrchového kortexu; proto v mozkové tkani vznika alternativni cesta pies
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lokalnég rozsifené transmedularni zily; ipsilateralni choroidalni plexus se prepliuje, az k
zndmkam méstnani. Tim kortex i okolni bild hmota trpi chronickou hypoxii, nakonec
dystrofické zmény a ztrata tkané vedou ke vzniku kalcifikaci

- cévni zmeny vysvétluji neurologické ptiznaky a moznost vyvojového postizeni

- opakované trombdzy a poruchy mikrocirkulace v oblasti leptomeningealni angiomatosy
zpusobuji postupné zhorSovani neurologického nalezu

- zakladni makroskopicky patologicky nélez pfi vySetfeni mozku: je leptomeningealni
angiomatosa

Klinickyv obraz:

e névus flameus je na kiizi = patrny jiz pfi narozeni

e fokalni nebo generalizované epileptické zachvaty = obvykle jsou prvnim
neurologickym ptiznakem

e kiecCe

e mentalni postiZzeni (vétSinou spolu s kiecemi)

e hemiparesy a hemiatrofie = v dlisledku chronické hypoxie
e Dbolesti hlavy cévni etiologie

e mentalni retardace

e glaukom

Nemoc von Hippel-Lindau

- spolecny vyskyt cerebellarniho hemangioblastomu s mis$ni angiomatosou, mnohocetnymi
vrozenymi cystami pankreatu a ledvin a karcinomu ledvin

- AD s netiplnou penetranci

- manifestuje azZ ve druhé a tfeti dekad¢ zivota

- pfiznaky: néhlé nitroo¢ni krvaceni nebo syndrom zadni jdmy lebni s ptiznaky syndromu
nitrolebni hypertense nebo s mozeckovymi ptiznaky

- retinalni hemangiomatosu

- neoplasma v mozecku — nejcastejsi

Terapie:

- interferonem a thalidomidem zamétena proti novotvorbé cév se nyni testuje u
progresivnich hemangioblastomi CNS

Ataxia-telangiectasia (AT)

- onemocnéni charakterizované pomalu progredujici mozeckovou ataxii, okulomotorickou
apraxii, choreoathetosou, telangiektasiemi na kiizi a o¢nich spojivkach, jinymi
malignitami a citlivosti k ionisaCnimu zafeni

Patologie a patogeneze:

- zakladni porucha spociva ve vyrazném vzestupu citlivosti bunék k ionisaénimu zateni

- dalsi zékladni charakteristikou AT je rozmanitost imunologickych zmén (nizké hodnoty
IgA + témét konstantné snizend nebo hrani¢ni hodnota IgG2 a IgG4; IgE je snizené nebo
chybi) = humoralniho deficitu (nedostatek protilatek proti riznym bakteriim a viriim)

- ubytek bunék = nejlépe patrny v oblasti kiiry mozecku
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Klinické projevy:

e tumory zadni jdmy lebni
e progresivni ataxie u déti mladSich nez 10 let v€ku (mozeckové piiznaky jiz
v kojeneckém a Casném détském véku)

o telangiektdzie — na bulbarni spojivce, o¢nim vicku, kofeni nosu, tvaii, na usnim boltci,
krku a v kubitach

e choreoatetosa — miiZze byt prvnim ptiznakem
e hypotonie, snizeni reflext
e mozeckovou atrofii

e Nadorové procesy jsou bézné = nejcastéj$imi 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 testl
Klinicky stanovenou diagnosu lze potvrdit testem radiosensitivity a ndlezem mutace

Incontinentia pigmenti

je X-vazané onemocnéni (XD) s letadlnim pribéhem u muzi

charakterizuje je volny piestup melaninu z melanocytl v basalni vrstvé epidermis do
povrchové dermis

kozni 1éze maji v novorozeneckém obdobi podobu papulosnich a bulosnich zmén a
erytému

pozdéji jsou kryty tvrdou krustou se zbytkovou pigmentaci

kozni 1éze vedou podél pribéhu dermatomui

neurologické ptiznaky jsou: epileptické zachvaty kompenzovatelné 1é€bou, spasticita pii
hemiparese nebo diparese, mikrocefalii a mentalni retardaci
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81. Détska mozkova obrna

Definice:

- skupina onemocnéni postihujici vyvoj hybnosti a drzeni téla a jsou tak pti¢inou omezeni
pohybovych schopnosti

- pfi¢inou je neprogresivni poskozeni vyvijejiciho se mozku plodu nebo ditéte

- porucha hybnosti je Casto doprovazena poruchami v oblasti senzorického vnimani,
kognice, komunikace, percepce, chovani a ptipadné i epileptickym onemocnénim

- pro stanoveni diagn6zy DMO je vzdy zasadni pfitomnost hybné poruchy (OBRNA)

- pfi¢ina je vzdy v poskozeni funkci mozkovych struktur (MOZKOVA)

-k poskozeni musi dojit v obdobi raného vyvoje — uvadi se novorozenecke obdobi, vek 3-
12 mésici. (DETSKA)

- pfi¢iny poSkozeni CNS mohou byt u DMO riizné, ale vzdy neprogresivni

Epidemiologie: udiavand incidence DMO se pohybuje mezi 1-3 na 1000 Zivé narozenych déti,
kolisani je dano mimo jin€ 1 riznosti pouZivanych definic a klasifikacnich schémat

Etiologie a patogeneze: hybnou poruchu pii détské mozkové obrné zplsobuje postiZzeni
supraspindlnich hybnych center, kortikospinalnich traktl, segmentalnich spinalnich
okruhii a muskuloskeletdrniho systému

- Muze vzniknout béhem jednoho ze ¢tyt nasledujicich obdobi:

-V tehotenstvi (prenatalni etiologie) — intrauterinni infekce, 1éky nebo placentarni
dysfunkce

- Pfi porodu (perinatalni etiologie) — hlavné u vicecetnych t€hotenstvi, hypoxie,
hemoragie, hypoglykémie, meningitida

-V prvnich mésicich zivota ditéte (postnatalni etiologie)
trauma, encefalopatie, encefalitida

- velmi nizka porodni hmotnost

Diagnostika:

- zjiSténi anamnestickych Gdaji a klinickém vySetfeni pacienta + specializované
vySetfovaci metody

- zékladni vySetieni: UZ, CT, nejlépe MRI mozku; rizné extenzivni diferencidlné
diagnostické patrani — zejména v oblasti metabolického a genetického vySetieni

- 1diagnostika asociovanych problému: doplnéni objektivniho vysetieni sluchu (OTOAE,
BERA), event. zraku (funkéni vysetieni 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 (Vojtiv princip, reflexni lokomoce) a
metodika dle manzelt Bobathovych (Bobath koncept)

- aplikace botulotoxinu — botulotoxin zptisobuje po aplikaci do svalu uvolnéni spasticity

- ovlivnénim nervosvalovych plotének pfechodnou (mésice trvajici) chabou svalovou
obrnu v mist¢ aplikace
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- problémem je spravnd 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 — v této indikaci se vétSinou pouziva baclofen, jeho
efekt je ovSem necileny a u¢inek omezeny — nema vyrazny funkéni efekt, jde opét o
symptomatickou terapii

- Baclofenovéd pumpa — u zavaznych stavll spojenych s tézkou spasticitou mozno podéavat
baclofen intratekalné

- dorzélni rhizotomie — neurochirurgickd technika, pti které jsou ¢aste¢né preruseny nékteré
zadni mi$ni kofeny — narusi se tak zadkladni reflexni oblouk a dojde ke snizeni spasticity
v prislusnych segmentech. Uvadi se spiSe mirny pozitivni efekt u nékterych pacientt se
spastickou diparézou

- prevence a léEba ortopedickych komplikaci

- zajiSténi adekvatnimi pomtickami (¢ast je moZno zajistit v rdmci zdravotniho pojisténi)

- zajiSténi adekvatniho vzdélavaciho programu, na kterém se podili pislusny 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 koncetina vyznamnéji zasazena ve srovnani s koncetinou dolni

- klinicky obraz se rozviji postupné, v novorozeneckém a ¢asném kojeneckém veéku pod
obrazem asymetrie hybnosti

- postupné dochazi ve druhé poloviné roku ke zvyraznéni poruchy

- motoricky vyvoj ditéte a dosaZeni milnikli vyvoje (lokomoce, vzpfimovani) byvaji
zpozdény

- vétSina déti dosdhne relativné dobfe pouZitelné samostatné chiize, €asto jiz v prubéhu 2.
roku Zivota

- hemipareticka chiize, delsi setrvani na zdravé konceting, cirkumdukce koncetiny na
postizené stran€, stejnostrannd horni koncetina byva ve flexi a pronaci — v lokti a zap&sti

- Casta je asociace s epilepsii (50 % ptipadl)

MIVe

- Castou pri¢inou 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 normélnim intelektem bez

A4

senzorickych deficitil a jinych komplikaci, tak nejtéZsi stavy — lezici pacienti se spornym
kontaktem s okolim a plnou z&vislosti

- spastickd diparéza = definovana jako oboustranna spastickd porucha s vyznamnéjSim
postiZzenim dolnich koncetin (vSak patrny alespot minimalni klinicky nalez i na
koncetinach hornich)
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spasticka kvadruparéza = definovana jako stav s vyrazn€j$im nalezem na koncetinach
hornich

k diferenciaci mezi diparézou a kvadruparézou uvadi schopnost volniho tchopu na horni
konceting (u diparézy je mozna)

v A4

klinicky rozvoj postupny (¢im diivéjsi a napadnéjsi je symptomatologie, tim t€zsi stav
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 riizném véku

charakteristicka je u ¢asti pacientti chtize po Spickach, ptipadné s poklesnutim v kolenou
kognitivni poruchy nebyvaji pfitomny nebo jsou mirné

u tfetiny pacientli se mtize vyskytnout epilepsie

nejtézsi bilateralni spastické formy (spasticka kvadruparéza) = projevuji se ve vyvoji zéhy
— déti zGstavaji svymi schopnostmi a dovednostmi na urovni novorozence nebo malého
kojence

pravidlem byva vyznamnd mentalni retardace
abnormni drZeni koncetin — pro vSechny bilateralni spastické formy je typické
—na hornich koncetinach je to drZeni ve flexi v lokti, pronaci piedlokti a flexi
v zapé&sti, ruka miiZe byt seviena v pést
- na dolnich koncetindch 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 casta tendence k subluxaci ¢i luxaci ky¢li, rozviji se
kontraktury adduktort kyc¢le, hamstringli a zkraceni v oblasti Achillovy Slachy

o 24 Mrwe

nejcastéjsi pricinou spastickych bilateralnich DMO u

e predcasné narozenych déti = postizeni CNS cystickymi periventrikuldrnimi
leukomalaciemi a nasledkem vysSich stupiili peri-intrakranialniho krvaceni

e udonoSenych novorozencl = néasledkem perinatalni asfyxie, prenatalnich infekci
nebo vrozenych vyvojovych vad

Dyskineticka

pomérné vzacné
charakteristické vyrazné meénlivym tonem se stifidanim rigidity a hypotonie, Casto

v zavislosti na emo¢nim stavu pacienta a dale vyskytem mimovolnich dyskinéz, které
mivaji charakter pohybti choreiformnich nebo atetotickych

neschopnost pacienta zaujmout stabilni polohu, coz vyznamnym zptisobem narusSuje jeho
hybné schopnosti, které jsou navic ruSeny mimovolni motorikou

porucha orofacialni motoriky s poruchou piijmu potravy a tekutin, fe€ové potize
jen vzéacné se rozvijeji kontraktury a dalsi ortopedické komplikace

Priciny:

vzéacnou pricinou je jadrovy ikterus

Castéji se vyskytuje jako nasledek t€zké porodni asfyxie, 1 kdyz prevazné s uréitou piimesi
spasticity
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Ataktické

rozviji se z po€atecni hypotonie a je spojena s harmonickym opozdénim
psychomotorického vyvoje

postupné se objevuji znamky 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 nemiiZe podilet na sexualnim
vztahu tak, jak by si ptal

ZAKLADY ANATOMIE A FYZIOLOGIE:
- pohlavni organy jsou inervovany tfemi typy nervovych vlaken:
e sakralnimi parasympatickymi nervy z miSnich segmentt S2-4, které jsou cestou
nn. pelvici do plexus pelvicus a odtud do corpus cavernosus
= oznacovany jako kavernozni nervy
e sympatickymi nervy z miSnich segmentii Th11-12 cestou nn. hypogastrici, ¢astecné
1 nn. pelvici a nn. pudendi
e somaticka inervace zac¢ina v miSnich segmentech S2-4 a cestou nn. pudendi a n.
dorsalis penis inervuje glans a kiizi penisu
- erekci zajiSt'uje jednak sakralni segmentalni dréha, které je zodpovédna za reflexni erekci
a jednak spindlni a supraspinalni struktury zodpovédné za psychogenni erekci
- regulace erekce penisu je zprostfedkovana i vzajemnym plisobenim neurotransmiterti
- ejakulace je slozity d&j, ktery zahrnuje jednak sekreci semene zprosttedkovanou
sympatickymi nervy a jednak kontrakce svalil 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. Sexuilni dysfunkce u muzi

Poruchy erekce

- chybéjici, nedostatecné nebo nespolehlivé ztopoteni muzského pohlavniho udu, ktery
znemoziuje nebo znesnadiuje uskuteénéni soulozZe

- jedna se o nejvice zkoumanou a lécenou SD u muza

- narUsta ¢etnost 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 veéku 70 let az k 50 %)

Piedcasna ejakulace

- jednd se o neschopnost muze prodlouzit souloz na dobu delsi, nez je jedna minuta

- relativni pfedcasna ejakulace nastava tehdy, kdyz souloz trva krats$i dobu, nez je doba
potiebna k dosazeni uspokojeni muzovy partnerky

- predcasna Ci relativné predcasna ejakulace se vyskytuje az u jedné tfetiny muza

Retardovana a chybéjici ejakulace
- pfedstavuje situaci, kdy ma muz pfimétenou erekci, je schopen uskutecnit pohlavni styk,
ale ejakulace se opozd’uje nebo se nedostavi viibec

Poruchy muzské sexualni apetence

- nedostatek sexualni touhy

- hypersexualita je podle n¢kterych autorii fazena k zavislostem, jako napt. alkoholismus,
jini ji charakterizuji jako kompulzivni ¢i impulzivni sexudlni chovani, kdy tato vyplyva
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z potieby zbavit se uzkosti, deprese ¢i napéti, ¢i neschopnosti odporovat impulziim
vykonat urcité jednani

2. Sexudlni dysfunkce u Zen

Anorgasmie

- jednd se o chybéni orgasmu pfi sexudlni stimulaci

- jako sexudlni poruchu ji diagnostikujeme tehdy, kdyz se zena pii sexudlni stimulaci
vzrusuje, ale nikdy nedosahne nebo jen ziidka dosdhne orgasmu

Frigidita
- je chybéni sexudlni touhy a sexudlni vzrusivosti

Sexualni averze
- je odpor k sexudlni aktivité

Vaginismus

- jereflexni kieCovité stazeni svalstva poSevniho vchodu a dalSich sval panevniho dna,
které znemoznuje proniknuti penisu do pochvy

- tento projev ma charakter obranného reflexu

Dyspareunie
- jsou nepiijemné nebo bolestivé pocity pii soulozi, ale bez projevii vaginismu

ETIOLOGIE
- asi 52 % muzi mezi 40 a 70 roky trpi urcitym stupném sexudlni dysfunkce, z toho asi 80
- uZen je dle vyzkumt uvadéno chybéni sexudlni apetence az v 55%
- poslednich let pfevazuje u muzl organickd slozka nad psychogenni poméru 80 : 20
- jako nejcastéjsi organicka pti¢ina SD u muzili i Zen jsou udédvany ateroskleréza a DM,
které jsou zodpovédné az za 50 % piipadi SD
V etiologii SD je tfeba zohlednit nasledujici faktory:
1. Obecna sexualni apetence — n€kterym parim vyhovuje sex jednou za pil roku, jinym
je nedostatecny pohlavni styk dvakrat denné
2. Sexualni partner — zda viibec existuje, pii jeho absenci se lze t¢Zko vyjadrit
k eventudlni SD
3. Doprovodna depresivni symptomatika — ta ma bezesporu velmi vyznamny (mnohdy
1 hlavni) podil na potiZich
4. Nezadouci u¢inky uzivané medikace — jako mozny diivod SD je uvadéna fada 1é€iv:
rizna antihypertenziva, antiarytmika, kardiotonika, antiulcerosa, antiglaukomatika,
hypolipidemika, neuroleptika, inhibitory MAO a jind antidepresiva piedevs§im z fady
SSRI
5. Efekt 1é¢by na metabolismus hormoni

SEXUALNI DYSFUNKCE U NEUROLOGICKYCH ONEMOCNENI

Cévni onemocnéni mozku a michy

- zodpovidaji za 40 % neurologicky podminénych SD u muzii nad 50 let

- SD miZze byt casnym markerem rozvijejicich se cévnich onemocnéni

- nejcastéjSim projevem u muzi je porucha erekce, u zen porucha sexudlni apetence
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Sclerosis multiplex (SM)

- sexudlni dysfunkce se vyskytuji u 50 % Zen a 75 % muzii se SM

- umuzl jsou nejcastéji poruchy erekce, poruchy ejakulace, snizeni libida

- u Zen nejc¢astéji poruchy libida, poruchy dosaZeni orgasmu, poruchy vaginalni lubrikace

Neurodegenerativni onemocnéni

Parkinsonova choroba — SD se objevuji u 50-70 % muzi a Zen

- umuzi jsou to pfedev§im poruchy erekce, ztrata sexualni apetence, snizeni libida
- uzen porucha vaginalni lubrikace, snizeni sexudlni apetence, snizeni libida

Vertebrogenni onemocnéni a onemocnéni michy (irazy, nadory, degenerativni
vertebrogenni onemocnéni)

- SD se vyskytuje u 20-90 % té€chto 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 muza pak vice pii uzivani fenobarbitalu a primidonu

DIAGNOSTIKA SEXUALNI DYSFUNKCE:

- ptfedevsim riznymi formami dotazniki

- v prvni fazi to jsou zkracené formy a v druhé¢ fazi aplné verze mezinarodné uznavanych
dotaznikli sexudlniho zdravi jedince

- pro muZe je nejcastéji uzivan ,,Mezinarodni dotaznik pro hodnoceni erektilni funkce
(IIEF)* a pro Zeny ,,Index sexudlnich funkci zeny (FSFI)

- umuzl s poruchami erekce se vyuziva falopletysmografie, ktera zjist'uje objemové zmény
penisu pfi erotickych podnétech, nebo se vySetiuji nocni sexudlni penilni tumescence

TERAPIE SEXUALNI DYSFUNKCE U NEUROLOGICKYCH ONEMOCNENI:

- odviji se od ptevazujici pfiCiny obtizi

- Je téz v fad¢ ptipadh odlisSnd u muzi a u Zen

- umuzi je v soucasné dobé 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

- vsoucasné praxi léCby SD u muzu se jevi jako velmi piinosné uzivani sildenafilu a
tadalafilu vzhledem k uddvanym udajiim uspésnosti 1écby az u 70 % pacientii se SD
zpisobenych riznymi funkénimi €1 organickymi pri¢inami

- uptedcasné ejakulace a u zenskych SD se s ¢aste¢nym efektem setkdvaji sedativa a
antidepresiva

Nefarmakologické zpiisoby 1écby

- intrakavern6zni 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 pritomnosti patologicky konformovaného proteinu — prionového proteinu
(PrP)
e Prionovy protein (PrP)

- fyziologicky je prionovy protein (PrPc) exprimovan u mnoha bunéénych populaci, nejvice
vSak na bunééné membrané neuronti

- PrP se Gcastni d&ji spojenych s metabolismem médi, synaptickym pfenosem a ma ulohu
v signdlni kaskadé apoptdzy

- prion = patologicky zménény (,,infekcni*) 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 terciarni struktury do podoby tzv.
beta-skladaného listu

- PrP*, ktery je podkladem TSE, od PrPc se li§i pouze svou prostorovou konformaci

- PrPc ma vyssi podil a-helikélni 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 siln€¢ hydrofobni varianta PrP s tendenci k agregaci, kdy
vznikaji oligomery PrP*°, které¢ dale polymeruji az do tzv. amyloidovych plak = agregaty
PrP*¢ jsou velmi odolné vii¢i fyzikdlnim a chemickym vliviim a v organismu jsou béZnymi
tkanovymi enzymy v podstaté nerozlozitelné

- jsou odolné k protedzadm 1 k plisobeni tepla a zatfeni, na rozdil od vétSiny bilkovin nejsou
tyto molekuly denaturovany pfi teploté 100 °C, jsou také neobycejné rezistentni viici
dezinfekeci a sterilizaci béznymi metodami

- piic¢ina zmény konformace PrP v PrP%¢ je stile nezndma

- postupné¢ dochazi k ,,spongiformni dystrofii‘:
e otok neuriti (vakuolizace, spongitza)
e zanik neuronii
e reaktivni zmnoZeni astrocyti — glioze.

Typy prionovych onemocnéni:
- postihuji kromé lidi celou fadu zvifecich druhti
e zvifFeci:
» scrapie — nejstarSim znamym prionovym onemocnénim
o popsana u ovci a koz
» bovinni spongiformni encefalopatie (BSE) - nejznaméj$im prionovym
onemocnénim u zvifat— nemoc $ilenych 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)

e lidské
» Creutzfeldtova-Jakobova nemoc (CJN) — nejcastéjsim lidskym prionovym
onemocnénim

- vyskytuje ve tfech formach: sporadickd, geneticka (familidrni) — velmi vzacné,
latrogenni (spojena s invazivnimi neurochirurgickymi vykony, transplantaci rohovky a
uzivanim hormoni (gonadotropin, ristovy hormon) izolovanych z lidskych hypofyz)
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nejcasteji se vyskytuje sporadicka forma
klinicky obraz = rychle progredujici demence s pfidruZzenim nejméné dvou ze ¢tyt
nasledujicich projevii: myoklonus (zpocatku vyvolany ulekem); mozeckové a zrakové
prostorové dysfunkce; pyramidové a extrapyramidové (parkinsonské) projevy;
akineticky mutismus (pacient je nepohyblivy, rigidni, neschopen souvislé feci)
diagnéza:
e EEG =nélez generalizovany trifazickych komplexi s periodicitou kolem 1 sec
e pozitivita proteinu 14-3-3 a vysoka hladina h-tau v mozkomi$nim moku;
e MRI obraz hyperintenznich signalii v putamen, caudatu a korovych prouZzcich

v difuznim vazeni a/nebo na FLAIR sekvencich
definitivni diagnézu urcuje pouze morfologické vysetfeni mozku pacienta
s neuropatologickym prikazem PrP* v mozkové tkani imunohistochemickymi metodami
metoda western blot

> Nova varianta Creutzfeldtova-Jakobovy nemoci — v Ceské republice se viak dosud
nevyskytla

- alimentdrnim pfenosem pii konzumaci hovéziho masa z dobytka nakazené¢ho bovinni
spongiformni encefalopatii (BSE)

- klinické projevy: Casné psychiatrickymi projevy, mozeckovéa 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*
v lymfatické tkani tonsily umoZziujici stanoveni definitivni diagndzy za Zivota pacienta
bez nutnosti mozkové biopsie u nové varianty CJN

» Kuru — vyskytovalo na Nové Guinei

- endemické onemocnéni piendsené ritudlnim kanibalismem

- pfenos alimentarni cestou pojidanim mozki a vnitinosti povazovanych v rdmeci ritudli

Terapie:

v soucasné dobé nejsou terapeuticky ovlivnitelné
v popiedi je léCba symptomaticka, analgetika a podptrna opatieni
v pokrocilé a terminélni fazi je pln¢ indikovana komplexni paliativni péce

Neuropatologie prionovych onemocnéni:

histomorfologicky obraz: postiZzeni mozku pfi prionovém onemocnéni je charakterizovan
vyraznou numerickou atrofii (ibytkem) neuronti v mozkové kiie a podkorové Sedi
doprovazenou reaktivni astogliézou a specifickym obrazem spongiformni dystrofie —
pfitomnosti drobnych opticky prazdnych vakuol v neuropilu Sedé hmoty
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84. Smrt mozku

Ireverzibilni vymizeni vSech mozkovych funkci véetné mozkového kmene bez ohledu
na pretrvavajici funkce kardiovaskularniho systému, kdy jsou funkce dychéni a
krevniho ob&éhu udrzovany uméle

Princip mozkové smrti vychézi za predpokladu, ze pii smrti mozku dochdzi k nartstu
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
neptitomnost 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 zéklad¢ tohoto principu je vyloucen odbér tkani a organti od zemielé¢ho, pokud za
svého zivota vyslovil nesouhlas s posmrtnym odbérem tkdni a organti v tzv. Narodnim
registru osob nesouhlasicich s posmrtnym darovanim tkani a orgadnii

Pri¢iny mozkové smrti

Kraniocerebralni traumata (mozkové kontuze, krvaceni aj.)

CMP (zejména spontanni subarachnoideélni krvaceni)

Mozkova hypoxie a anoxie (po KPR pro srde¢ni zastavu, popiipadé pro tonuti, irazy
elektrickym proudem, obé&Seni aj.)

Mozkové nadory

Zanétlivad onemocnéni mozku (meningitidy, encefalitidy)

Intoxikace — metanolem, opioidy, oxidem uhelnatym, kyanidy a fadou dalSich
Metabolické pticiny — hypoglykémie, Reyetv syndrom

Monitoring a oSetfovatelska péce u pacientii se smrti mozku

Kardiovaskularni systém

Cil: zajistit a udrZet dostate¢nou organovou perfizi
o Monitorace hemodynamickych parametri
o Podavani naordinovanych lé¢iv k upravé hypotenze, hypovolemie, srde¢nich
arytmii
o Echo srdce
o Udrzet MAP nad 70 mmHg, sysTK nad 100 mmHg, CVP 6-10 mmHg

Dvchaci systém

Cil: udrzet oxygenacni schopnosti a priichodnosti DC, piedchdzeni vzniku komplikaci
jako je snizeni SpO», 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 1 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 ptimési vylu¢ované moci

o Pii polyurii podani ADH
Dale by se mélo dbat o o¢i darce — prevence vysychani rohovky a pfedchazeni vzniku
o¢ni infekce (pokud je rohovka neporusena, mize oko byt transplantabilni tkéni)
Hladina glykemie by méla byt udrzovana v rozmezi 4-9 mmol/l
M¢lo by se predchazet hypotermii

Odbéry biologického materialu

Krevni skupina

Biochemické vysetfeni krve — urea, kreatinin, celkova bilkovina, albumin, ionty (Na,
K, Cl), osmolalita séra, jaterni enzymy, bilirubin, glykémie, kreatinkinéza, troponin,
myoglobin, CRP, ASTRUP

Biochemickeé vySetfeni moci — vySetfeni sedimentu a kreatininové clearance,
minimalné za 4 hodiny, nejlépe za 24 hodin

Serologické vySetieni a virologické vySetieni — HIV, hepatitida typu B, C, CMV, EBV
Mikrobiologické vysetfeni — vytér z DU, z DN, tracheélni aspirat, mo&

Vysetiovaci metody v prokazovani smrti mozku

Angiografie

Mozkova perflzni scintigrafie

Transkranidlni dopplerovska ultrasonografie (od r. 2013)

Vysetieni sluchovych evokovanych potencialti (pokud nedoslo ke ztraté sluchu a
destruktivnimi poranéni sluchového aparatu)

Projevy mozkové smrti

Mozkova smrt nastane, dojde-li k Giplné ireverzibilni ztrat€ vSech 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 v§ech kmenovych reflexi, zastava
spontanniho dychani, chybéni posturalnich reakci na algicky podnét, chybéni
spontannich o¢nich pohybu, nalez stiedné Sirokych nebo mydriatickych zornic 3-8 mm

@)
©)
@)
@)

Neurologické vySetieni

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
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- U mozkove mrtvych jsou zornice zpravidla dilatovany (vyjimecné jsou miotické, vSak
bez reakce na osvit)

Kornealni reflex

- Provéadi se rohem sterilniho tamponu, k oku se pfiblizujeme mimo oblast zorné¢ho pole
- U mozkové 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 ovéfuje absence pohybtl bulbil k testované strané
- Druhostranny test se provadi nejdiive za 5 minut

Okulocefalicky reflex

- Otacime pacientovi hlavou
- U mozkové smrti nedochézi k pohybu bulbii, o¢ni bulby ziistavaji fixovany ve stejném
postaveni v orbité

KaSlaci reflex
- Pfi odsavani z trachey u mozkové 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 pfitomna Zadna motorické reakce na algicky podnét

Klinické neurologickeé testy

Apnoicky test
- Podminky: teplota jadra > 36,5 °C, sysTK > 90 mmHg, + bilance tekutin pfed 6 h
- VysSetfeni: preoxygenace (10 min, 100 % O), odpojeni od ventilatoru, katetr s O> do
pridusnice k bifurkaci, monitorace vitalnich funkci
- Potvrzeni apnoického testu — bez zdznamu o dychacich pohybech
o paCOz > 60 mmHg nebo elevace paCO: o vice nez 20 mmHg

Atropinovy test

- Atropin pusobi vagolyticky centralnim mechanismem
-V pfipad¢ mozkové smrti nezptisobi podani atropinu tachykardii
- Neni nezbytnou soucasti diagn6zy mozkové smrti

- Zaznam je provadén 60 min
- Snimana aktivita nesmi ptevysit 2-4 mikroV
-V CR neni EEG vySetfeni souc¢asti mozkové smrti

Angiografie
- Nepftitomnost mozkové cirkulace jednozna¢né¢ potvrzuje mozkovou smrt
- Principem je podani kontrastni latky do aortalniho oblouku nebo selektivné do karotid
a do jedné a. vertebralis
-V ptipadé mozkové smrti neni na sekvencnich snimcich hlavy patrna sebemensi
mozkova perflze

Déarce organii — protokol
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Podepisuji 1€kaii, kteti zjistili mozkovou smrt

Protokol obsahuje posouzeni stavu, na jehoz zékladé¢ 1ze uvazovat o diagnoze,
potvrzeni klinickych zndmek smrti mozku, vySetfeni potvrzujici nezvratnost smrti
mozku

Leékari nesmi byt oSetiujicimi 1ékafi piijemce, nesmi se ucastnit odbéru organt od
zemielého darce a nesmi se Ucastnit transplantace

Utastni se: neurolog, 1ékaf v oboru anesteziologie a resuscitace nebo neurochirurg

Kontraindikace

Prokazatelny nesouhlas

Nemoc ¢i stav darce, jenz by mohl ohrozit pfijemce

Nelze identifikovat pacienta se smrti mozku

Ptenosné¢ infek¢ni choroby — AIDS, aktivni TBC, aktivni hepatitida B, C, septicky stav
Maligni onemocnéni, kromé izolovaného tumoru mozku, izolovaného karcinomu
kiaze, karcinom hrdla délozniho

Podezieni na nedostate¢nou funkci odebran¢ho orgénu (pt. Srdce po AIM)
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85. Klinicky obraz, diagnostika a 1é¢ba vertebrogennich
syndromii v oblasti kr¢ni a hrudni patere

Uvod a epidemiologie

Vertebrogenni onemocnéni definujeme jako choroby, jejichz pfic¢inou je postizeni
patete a okolnich struktur

Jsou mimotéadné Castd a ze socioekonomického hlediska predstavuji zavazny
zdravotni problém

Druhé nejcastéjsi onemocnéni, hned po nachlazeni

Postihuje vSechny vekové skupiny, véetné adolescentil

Nejcastéjsi potize vychézeji z bederni oblasti, nasledované oblasti kréni a hrudni, a to
pfiblizn€ v poméru 4:2:1

Nejcast&jsi pricinou vertebrogenni onemocnéni jsou funkéni a nespecifické
degenerativni zmény patefe

Klasifikace vertebrogennich onemocnéni

Z casového hlediska je mtizeme délit na akutni — trvaji méné nez 3 mésice a na
chronické — ptetrvavaji ¢tvrt roku
Z hlediska etiologie a zavaznosti vertebrogenni nemoci mizeme d¢lit na tfi skupiny:
o Prosté nespecifické bolesti patete
o Spondylogenni kompresivni neurologické syndromy, které jsou zptisobené
kompresi nervovych struktur v disledku degenerativnich zmén péatete
o Onemocnéni patete specifické nedegenerativni povahy, ktera jsou vyvolana
zavaznym organickym onemocnénim patete (zanét, tumor, trauma)

Prosté nespecifické bolesti patere

WV W

Nejbeznéjsi skupina (80-85 %) vSech bolesti patetfe
Pti¢inou byva svalova dysbalance ¢i vadné statické a dynamické stereotypy, které
vedou k bolesti, pfetézovani a odchylené funkci jednotlivych pohybovych segmenti a

patete jako celku

Svalové spasmy postihuji hlavné pietiZené hypertonické svaly patefe

Méné Casté priciny: degenerativni zmény (hernie disku, degenerativni zmény
interverebralnich kloubtl) ¢i vyvojové zmény patete (skolidza)

Spondylogenni kompresivni syndromy

Zpusobuje komprese nervovych struktur v disledku degenerativnich zmén patete
Miize se jednat o diskogenni kompresi pii hernii meziobratlové ploténky, o
nediskogenni kompresi na podkladé osteoproduktivnich a fibroporudktivnich zmén
zuzujicich pateini kanal nebo o kombinaci obou kompresi

Patii zde myelopatie, radikulopatie, ale i syndrom kaudy a syndorm neurogennich
klaudikaci

Onemocnéni patere specifické nedegenerativni povahy

Vyvoléno nedegenerativnimi poruchami — zanét, nador, trauma, osteopordza
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- Méné Casté, 5-15 % vSech pripadl bolesti patete

- Projevuje se intenzivni lokalni bolesti, kterd je klidova, progreduje a nereaguje na
analgetika

- Bolesti mohou ohroZovat pacienta i na Zivoté (spondylodyscitida) — vyZaduje 1écbu

- Dale mtizeme klasifikovat vertebrogenni syndromy na zaklad¢ klinické manifestace:

1. Segmentové syndromy

- Vyznacuji se poruchou funkce v jedné oblasti, poruchou drZeni patefe (hyperkyf6za),
lokalizovanou bolesti a reflexnimi zménami (spasmy)

- Palpacné¢ bolestiva je fada bodi — upony vazi a §lach na kosténych strukturach pateie
a okolnich kloubech

2. Pseudoradikulirni syndromy

- Vyznacuji se pfitomnosti tzv. pfenesené bolesti, kdy dochazi k vyzatovani bolesti (z
kréni bolesti do HKK, z hrudni patefe do oblasti Zeber a z beder do DKK)

- Castymi pii¢inami je postiZeni meziobratlovych kloubii — facetovy syndrom

3. Kompresivni neurologické syndromy

- Myelopatie (znamky mi$ni 1éze) a radikulopatie (postizeni nervového kofene) véetné
syndromu kaudy a syndrom neurogennich klaudikaci

- Bolest dle dermatom, doprovazi ji dalsi senzitivni ¢i motorické kofenové ptiznaky —
poruchy ¢iti v daném dermatomu

Patofyziologie vertebrogennich onemocnéni

- Na bolesti se podileji tyto struktury: nervové koteny, facetové klouby, meziobratlové
vazy, svaly, fascie, obratlovy periost
-V pfipad¢ postizeni obratlovych tél se tvoii osteofyty
- Spondylartréza — zmény facetovych neboli intervertebralnich kloubti
-V kr¢ni oblasti se mlizeme setkat s unkovertebralni artrozou, zmény
unkovertebralnich skloubeni
- Zmény meziobratlové ploténky nazyvadme diskopatie
o Ta se sklada z kolagenniho anulus fibrosus obklopujiciho Zelatinovy nukleus
pulposus, sty¢nou plochu tvofi sty¢na desticka
o Béhem procesu starnuti dochézi k ubytku vody v ploténce, zménam
proteoglykant a struktury kolagennich fibril — ploténka ztraci funkci
mechanického narazniku, je nachylna k prasklindm a hrozi ji vyhfeznuti
o S degeneraci meziobratlové ploténky jsou asociovany degenerativni zmény
obratlovych tél, zejména krycich plotének a kostni diené, oznacované jako
Modicovy zmény
- Dale ovliviiuje klinickou manifestaci spondylotickych zmén a vede k rozvoj bolesti

vvvvv

- Bolest u vertebrogennich onemocnéni je tzv. smiSena, u které se kombinuje podil
nociceptivni a neuropatické komponenty
o Centralni neuropatickd 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 pfipadé¢ trvalé bolestivé stimulace se mize rozvinout chronicka bolest
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Neuropaticka bolest pfevazuje u spondylogennich kompresivni syndromii — tedy u
radikulopatie ¢i myelopatie; dale se miiZze vyskytnout i u pacientl s bolesti
pseudoradikularni

Klinické syndromy v oblasti kréni patere
Segmentovy syndrom

Akutni — blokada kréni patete
Provokovano prochlazenim, mimotadnou zat€zi, nekontrolovatelny pohyb hlavy ¢i
nevhodné poloha pfi spanku

Pseudoradikularni cervikalni syndromy

Velmi cCasté, bolesti se §ifi do ramen a do HKK, chyb¢ji znadmky kotenového
postizeni
Nejcast¢jsi pricnou je postizeni meziobratlovych kloubil

Kr¢éni kotenové syndromy (cervikalni radikulopatie)

Zpisobeny kompresi kofene vyhifezem meziobratlové ploténky ¢i stendzou patetniho
kandlu v disledku kofenovych zmén

Nejcastéji jsou postizeny C6 a C7 — nejcastéjsi hernie jsou mezi C5-C6 a C6-C7
Radikulopatie C6 — §iii se pfes rameno, zevni okraj paze a predlokti az k I. a II. prstu
Radikulopatie C7 — bolest + senzitivni deficit na dorzalni strané paze, pfedlokti, ruky
a II. — IV. prstu, snizeny je tricipitovy reflex

Cervikogenni cefalea

Bolest hlavy zplisobena vertebrogennimi syndromy v kréni oblasti
Zpusobeno piedevsim poruchou funkce kréni patete v oblasti cervikokranialni junkce
Postizeni kréni patefe se neziidka povazuje i za pficinu zévrati — nema vSak podobu
rotacniho vertiga, ale ma charakter nespecifické nestability pfi chiizi
Bolest pfi urazech kréni patete — napt. whiplash injury (prasknuti bi¢em)
o Nahly neadekvatni akceleracné-deceleracni pohyb hlavy spolu s flexi a
extenzi kréni patete (pfedevsim u autonehod)
o Dochazi k distorzi mekkych paravertebralnich tkéni a postizeni 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 patete do hyperkyfozy
Pticinou byva blokada meziobratlovych kloubt a kostotransverzalnich spoju

Pseudoradikularni a pravé kofenové syndrom

Méng¢ Casté, bolest vyzaiuje podél Zeber smérem k hrudni kosti
Interkostalni neuralgie je obvykle podminéna blokddou v hrudnim tseku
Reflexni zmény i na ventralni ploSe hrudniku

Hrudni spondylogenni myelopatie

Je zplisobend kompresi michy na podkladé hernie €1 jinych neurodegenerativnich
zmén hrudni patete

Horni a stfedni Gisek hrudni patete je méalo 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 patete se zabyva prakticky 1¢kar

Dutlezita je anamnéza, ptame se na vlastnosti bolesti, mtizeme vyuzit VAS (vizudlni
analogovou skélu) ¢i numerickou Skalu intenzity bolesti (0 — bez bolesti)
Neuropaticka bolest — je bolest paliva, charakteru pocitti chladu ¢i elektrickych
vyboji, lancinujici (ostra fezava nebo bodava), paroxyzmalni

Klinické vySetfeni

Zaméfuje se na zhodnoceni bolestivosti patete, statiky a dynamiky patete (skolioza,
hyperkfyo6za/lordéza, svalové spasmy ¢i blokady) a dale na vyskyt poruch nervového
systému (tedy radikulopatie ¢i myelopatie) — zhodnocenim pfitomnosti paréz
Dale patrame po sfinkterovych poruchach — znamky myelopatie ¢i sy kaudy equiny
K ozfejméni radikulérnich bolesti provadime provokace (test cervikalni komprese —
tlak na hlavu v axialni roviné vede ke kotenové bolesti) a Spurlingiiv test
Radiologické vySetieni se pouziva k upfesnéni pfi€in bolesti zad

o V prvnich ¢tyfech tydnech bolesti se neprovadi — zbytecné, po 4-6 tydnech je

vySetieni nutné

o Nejcastéji se zacina prostym snimkem patefe — v pfedozadni a bo¢né projekci
CT, MR nahrazuji Sikmou RTG projekci
Pti vySetieni kréni a bederni pateie se Casto provadi dynamické snimkovani
v ptedklonu a zédklonu pro odhaleni pfitomnosti nestability patefe
MR pro dobré zobrazeni nervovych struktur, vzdy lepsi nez CT
CT pro zobrazeni kostnich degenerativnich zmén — napft. osteofyti
Perimyelografie — zobrazeni michy po aplikaci kontrastni latky intraduralné
V ptipad€ podezieni na metastatické ¢i zanétlivé onemocnéni péatetre —
scintigrafie skeletu
Pti diagnostice radikulopatie a myelopatie se uplatituje elektrofyziologické vySetreni
— EMG u radikulopatie, MEP (motorické evokované potencialy) a SEP
(somatosenzorické evokované potencialy) u myelopatie
Pti podezfeni na tumorodzni ¢i zdnétlivé postizeni patefe dopliiujeme vySetieni
zanétlivych markerd (CRP), krevniho obrazu a biochemické vySetfeni

o O

o O O O

Diferencialni diagnostika vertebrogennich onemocnéni
Vstupni triage — k odliSeni pacientll s moznou zavaznou pficinou bolesti nebo s moznymi

vaznymi dusledky postiZzeni od vétSiny pacientl s nezdvaznymi potizemi
Nejprve je nutné odliSit pacienty s extravertebralni pfi¢inou bolesti, pak je dobré se
zamg¢fit na rizikové faktory zvySujici pravdépodobnost zadvazného organického onem.
Mezi tyto tzv. ,,red flags* patfi:

o Vek pacienta nad 50 ¢i pod 20 (tumory), nad 70 (trauma)
Existence primarniho extravertebralniho nadoru ¢i chronického zanétu
Dlouhodoba 1écba kortikoidy (trauma, infekce), jind imunosuprese, i.v. drogy
Operace patete Ci jiné invazivni vykony (lumbalni punkce)
Ubytek vahy, nevysvétlitelné teploty
Trauma v anamnéze
Klidové bolesti — zejména noc¢ni, mimotadné velké bolesti, palpacni bolest

0 O O O O O
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Extravertebralni onemocnéni — jsou nezavislé na postaveni a pohybech patete, chybi
paravertebralni spasmy, pfi palpaci je patef nebolestivé
Intraspinélni nddory nej€asteji postihuji hrudni Gsek patere
o Metastazy, nejcastéji z prsu, plic a prostaty — MS tvoii 50 % extramedulérnich
nadort
Spondyldiscitida je nejcastéjsi v lumbalni pateti (50 %), v hrudni je pak mén¢ Casta —
35%
Fraktury pro traumatu — u osteoporotickych nemusi ani vzniknout po traumatu
o Nejcastéji torakolumbalni oblast
Spindlni epidurdlni hematom — vzacny, v lumbalni a torakalni oblasti
o Rizikové faktory: hypokoagulacni stavy, ateroskler6za, Valsalviiv manévr
o Projevuje se nahle vzniklou krutou bolesti s naslednym rozvojem
neurologickych ptiznakti z komprese michy ¢i misnich kotenti
Spinalni epidurdlni lipomat6za — patologické nahromadéni tuku v epiduralnim
prostoru pateiniho kanalu
o Hrudni usek predevsim (60 %), bederni (40 %)
Spinalni arterioven6zni malformace — svazek dilatovanych cév v pateinim kanalu,
kde arteridlni krev proudi pfimo do odvodnych vén
Myelitidy — nej€astéjsi pri¢inou byvaji AIO CNS — roztrouSend skler6za
o Zanétlivé postiZzeni michy se prokaZze pomoci likvorového vySetieni
Radikulitida — imituje kompresivni radikulopatii, jedna se vSak o ser6zni zanét
o Napt. boreliova radikulitida nebo autoimunitni polyradikulitida (Guillan-
Barré syndrom)
Misni ischémie — mize napodobovat akutni spondylogenni mi$ni kompresi
o Manifestuje se nadhle vzniklou bolesti doprovazenou senzitivnimi pfiznaky
o Nejcastéji postihuje a. spinalis anterior kvili nepéarovosti této arterie
Amyotroficka laterdlni skleréza — zdvazné neurodegeneretaivni onemocnéni imitujici
spondylogenni cervikalni myelopatii nebo lumbalni spinalni sten6zu
o Pacienti s ALS nemaji typicky bolesti a senzitivni pfiznaky, maji fascikulace a
smiSené parézy (soucasné postizeni horniho i dolniho motoneuronu);
dysarerie, dystagie, dechova slabost
Extravertebralni onemocnéni — u pacientil 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 (L.-IV. prst), bolesti a parestezie jsou v klidu (v noci) — §ifi se do
celé koncetiny
o Léze n. ulnaris v oblasti lokte mlize napodobovat radikulopatii C8 — parestezie
¢i hypestezie v ulnérni ¢asti ruky, paréza postihuje jen ulnarisové svaly
V oblasti hrudni patete a hrudniku jsou Casté pfenesené bolesti z nitrohrudnich organt
(srdce, plice) a z horni ¢ésti biicha
Ganglioradikulitida zptisobend virem varicella zoster — pasovy opar

Lécba vertebrogennich onemocnéni

Terapii lze rozliSit na konzervativni a operacni

Konzervativni lééba — v dne$ni dobé mnoho moznosti:

Medikamentozni systémova lécba
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- Zaméiuje se na tlumeni bolesti

- VyuZzivame neopioidni analgentika (analgetika/antipyretika a nesteroidni
antiflogistika), pti nedostatecném efektu pak slabé (tramadol, kodein) Ci silné opioidy
(morfin, fentanyl, oxykodon, buprenorfin), poptipadé adjuvantni analgetika (centralni
myorelaxancia, antidepresiva)

- Dutlezitym voditkem pfi farmakoterapii bolesti je tiistupniovy analgeticky zebticek
(neopioidy — slabé opioidy — silné opioidy)

- Vyuziti adjuvantnich analgetik — myorelaxancia — pti akutnich bolestech spojenymi se
spasmy (napf. lumbago)

ReZimova opatieni a cviceni

- Intenzivni bolesti v akutnim stadiu vyzaduji klidovy rezim v tlevové poloze, max 4
dny
- Cviceni je velmi diilezité a indikuje se po odeznéni akutniho algického stadia, idealné
pak 1 po kompletnim odeznénim bolesti
- Vhodna je chiize, plavani, jizda na kole; naopak nevhodné jsou cviky s rotacemi a
velkymi flexemi
Rehabilitacni 1é€ba
- Patfi zde specificke 1é¢ebné metody — mobilizace, manipulace a trakce, prvni dvé
zminéné 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 kortikosteroidii

- Obstiik bolestivych bodl patete, infiltrace spastickych svali lokalnim anestetikem,
intradermalni pupeny do algickych zon, zejména na koncetinach

- Koftenovy obstiik (PRT — periradkularni terapie) se uziva u radikulopatii pod CT
kontrolou

Operacni lééba

- 1-3 % pacientl s vertebrogennim onemocnénim

- Provadény pti vyhtezu disku a znamky kofenového postiZzeni v pribchu Sesti az
dvandcti tydnl (vyjimkou je syndrom kaudy equiny, operace idedln€ do 48 h)

- Dale se operacni 1écba provadi u pacientl se spondylogenni cervikalni myelopatii (pii
neuspésné konzervativni 1é€be) nebo u nemocnych s lumbalni spindlni stendzou
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86. Klinicky obraz, diagnostika a 1é¢ba vertebrogennich
syndromii v oblasti bederni patere

Uvod viz pfedchozi otazka

Klinické syndromy v oblasti bederni patere

Segmentovany algicky syndrom = lumbago

- Velmi ¢asty, typicky po fyzické ndmaze — po praci v pifedklonu nebo po zvedani
bfemen ¢i po prochlazeni

- Bolest je lokalizovana v bedrech, pfitomny jsou paravertebralni spasmy, palpacni
bolestivost obratlovych trnil a okolnich struktur patete ¢i panve

- Byvé vyrovnana bederni lord6za, vdzne dynamika bederni patete

Pseudoradikularni bederni syndromy

- Bolest vyfazuje do hyzdi nebo do stehna, chybi objektivni znamky kofenového
postizeni, nejCastéjsi pti¢inou jej svalovy lokalni hypertonus
- Pod obrazem téchto dvou syndromt se v oblasti bederni patefe mlize manifestovat:
- Lumbalni facetovy syndrom — postizeni facetovych kloubi bederni patete
o Predisponujici faktory: vyssi vék, spondyldza, degenerativni postizeni disku
o Tupa bolest v oblasti dolni ¢asti zad, mize vystirelovat do hyzdi ¢i stehen
o Bé&zna aktivita snizuje bolest, pii sezeni/stani je bolest nejveétsi
- Lumbalni diskogenni syndrom — diskogenni bolest, zhorSuje se pfi sezeni/stani
o Pfiznakem je axialni nebo jednostranna bolest pii flexi trupu (pfedklon)

Kofenové bederni syndromy

- Vice u muzii (40-60 let), nejhojnéji zasahuje L5 a S1 (= lumboischiadikcy syndrom)
- Pfi postizeni L3a L4 hovoiime o lumbofemoralnim syndromu
- Nejcastéjsi pti¢inou kotfenovych syndromt jsou hernie L4-L5 a L5-S1 a lumbalni
stenoza
- 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 ptfitomna u hernie diska L4-L5, ptipadné foraminalni hernii
L5-S1
o Bolest + porucha ¢iti na zevnim stehnu, na dorzu nohy smérem k L.-II. prstu,
typicky je oslabena dorzalni flexe nohy a zejména palce, taky abduktory kycle
- Radikulopatie S1 se nejcastéji vyskytuje pii lateralni hernii L5-S1
o Bolest + senzitivni deficit na zadni strané¢ DK, na zevnim okraji nohy smérem
k I1.-V. prstu

Syndrom kaudy equiny

- Vyznacuje se soucasnou kompresi n€kolika miSnich kotenli v lumbosakralni oblasti

- Pficinou je velkd medialni vyhiez meziobratlové ploténky

- Projevuje se kofenovou bolesti vytazujici z oblasti bederni do obou koncetin, jsou
pfitomny chabé parézy, dale pozorujeme poruchu citivosti, sfinkterové potize

- Vyzaduje urgentni diagnostické a operacni feseni

Syndrom neurogennich klaudikaci
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Timto zpisobem se manifestuje lumbalni spinalni sten6za (zuZeni paterniho kanalu)
Po urcité dobé stani ¢i chlize vznikaji bolesti, parestezie a slabost v DKK

U nékterych pacientll se miZou objevit i sfinkterové potize a perianogenitalni
hypestezie ¢i dysestezie

Stav je zhorSovan zdklonem, naopak ptedklon, leh a sed pfinasi pacientlim tlevu
VEtsi potize pii chiizi z kopce; pacienti se radi opfou v predklonu o rizné pomicky

Diagnostika vertebrogennich onemocnéni

U lumbosakralni radikulopatie 1ze kofenovou bolest vyprovokovat ,,napinacimi
manévry* — Laségueriv 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 vyvola kotenovou bolest; obraceny Laségueriv test (vleze na
btise se provadi pasivné flexe v koleni pfi souc¢asné extenzi kycle)

L. test je pozitivni pii kompresi kofene S1 a méné Casto pii kompresi kofene L5,
obraceny L. test je pozitivni pii kompresi kofent L2-L4

Diferencialni diagnostika vertebrogennich onemocnéni

05 viz ptedchozi otazku

Spondyldiscitida — infekce meziobratlového disku a sousednich obratlovych tél
O Zivot ohrozujici onemocnéni, zpiisobovéano Staphylococcus aureus
O Komplikovano tvorbou epidurdlniho abscesu — miiZze se rozvinout
radikulopatie ¢i myelopatie
Zde je nutné odlisit pfenesené bolesti z GIT organt, gynekologické a urologické
choroby i postiZeni aorty

Bolest zde mlZe tvofit 1 revmatologickd onemocnéni (m. Bechtérev, revmatoidni
artritida)

Diferencovat musime i sakroiliakalni blokadu a afekci kycelniho kloubu

Od syndormu kaudy equiny je nutné odlisit syndrom miSniho konu, ktery vétSinou
nebyva vertebrogenni etiologie a u n¢hoz nejsou pfitomny porucha €iti a paréza na DK
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87. Syndrom epikonu misniho, syndrom konu miSniho, syndrom
kaudy equiny

Syndrom miSniho epikonu (L.4-S2)

miSni oblast, ktera se nazyva epikonus, se nachazi t€sn¢ nad zakoncenim michy ve
vysi téla obratle L1 zahrnuje segmenty L4 — S2

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

u syndromu epikonu nachazime postizeni v odpovidajicich segmentech, oslabeny nebo
zménény jsou zevni rotace a dorsalni flexe v kycli (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 LS

vznika ¢astecnd porucha funkce sfinkterii: nedochazi k tiplné inkontinenci moci a
stolice, ale méchyt a ampula se vyprazdnuji pouze reflexné

co se sexualnich funkeci tyce, obecné dochézi k erektilni dysfunkei, ale paradoxné je
nc¢kdy popisovan priapismus bez schopnosti ejakulace

porusena je inervace potnich zlaz a v postizené oblasti vlivem ztraty neurotrofniho
pusobeni dochézi k snadnému rozvoji koznich 1ézi a dekubitt

Syndrom misniho konu (S3 — C3)

misni konus je tvofen nejdistalngjsi ¢asti michy, t€sné 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 piedevSim inkontinenci moce i stolice,
tj. postizenim sfinkteri mocového méchyfte a sfinkteri anu, spolu s absenci analniho
reflexu, a erektilni dysfunkei a impotenci

ostatni motorické poruchy jsou spiSe nendpadné: postizeny jsou pouze kratké flexory
prsti na nohou

typickéd je porucha €iti, nazyvana ,,sedlovitd®, 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 n¢kdy mohou objevovat spontanni bolesti v oblasti perinea
dolni ¢asti hyzdi

Syndrom kaudy (caudae equinae, L3 — S5)

syndrom kaudy je ¢ast&js$i nez syndrom epikonu ¢i konu mis$niho

je zpusoben 1ézi nervovych kofend distalni michy, uspofadanych v durdlnim vaku do
tvaru cauda equina (tedy ,,koniského ocasu‘), a nejcastéjsi pticinou byvaji medialni
vyhtezy bedernich meziobratlovych plotének, dal§imi pficinami mohou byt
intraspinalni expanze v této oblasti

od syndromt epikonu a konu mi$niho se syndrom kaudy 1i8i pfedev§im tim, ze byva
asymetricky
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hlavnimi pfiznaky byvaji prudké, lancinujici bolesti, které distribuci odpovidaji
lumbalnim nebo sakralnim kotfentim, 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 kotenti

porucha motoriky je doprovazena vyhasnutim pfislusnych reflexti slachovych a
okosticovych
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