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Zakladni rozdéleni a
charakteristika

e RUznoroda skupina onemocnéni

e Spolecnym znakem je tzv. neurodegenerace
= fizeny zanik/odumirani nervovych bunék
apoptozou a jejich nahrazeni , jizvou” (tzv.
glidzou)

* Ruzné mechanismy — zejména
vrozené/hereditarni a metabolické




VSeobecny prehled

e Obecné Ize neurodegenerativni onemocnéni délit na hereditarni a ziskana.
(onemocnéni s prevahou postizeni kognitivnich funkci)
ALZHEIMEROVA DEMENCE (AD/AHD)
» FRONTO-TEMPORALNI DEMENCE (FTD)
« SEKUNDARNI DEMENCE
(onem. s prevahou motorického post.)
«  PARKINSONOVA NEMOC (PD)
« PROGRESIVNI SUPRANUKLEARNI PARALYZA (PSP)
« MULTISYSTEMOVA ATROFIE (MSA)
« HUNTINGTOVONA CHOREA (HD)
= tzv. hereditarni ataxie
« SPINOCEREBELLARNI ATAXIE (SCA)
« OLIVO-PONTO-CEREBELARNI ATAXIE (PCA)
* FRIEDREICHOVA ATAXIE

* Onemocnéni ¢isté motoneronu

* Primarni a amyotroficka lateralni skleréza (ALS),



Jak je onemocnéni Casté?

* Alzheimerova choroba 1000 /100 000 (kazdy 100. Cech)
* Parkinsonova choroba 250 /100 000 (kazdy 400. Cech)
* Fronto-temp. demence (Pick) 10 /100 000
* Huntingtonova choroba 8 /100 000
* Amyotroficka lateralni skleroza 6 /100 000
* Progresivni supranuklealni paralyza 4 /100 000
e Spinocerebellarni ataxie 3 /100 000

* Pickova choroba 1,3 /100 000



DEMENCE

= ziskana generalizovana + obvykle progresivni (postupujici)
GLOBALNi PORUCHA PAMETI A DALSICH KOGNITIVNICH FUNKCI
(poznavaci funkce — ¢lovék vnima, jednad, reaguje, zvlada ukoly a
pamatuje si) = naruseni socio-ekonomické

* bez poruchy védomi

* incidence VZRUSTA S VEKEM,
* celkové 1% populace
* az 8-10% lidi nad 65 let
e az 25-30% lidi nad 80 let

* Multioborova spoluprace (neurolog + psychiatr + geriatr + PL?)

* neni soucasti fyziol. starnuti, ale vzdy odrazi patologicky proces
v korovych ¢i podkorovych oblastech



Diferencialni diagnostika deliria (3D)
I I T - S -

Nastup Rychly (hodiny az dny) Rychly nebo pomaly Postupny v pribéhu nékolika let
Pricina Léky, infekce, iontova dysbalance, NarusSena funkce neurotransmittert Progresivni poskozeni mozku
metabolické zmeny,...
Trvani Obvykle méné nez mésic, ale muze az Mésice, muze byt chronicka Roky az dekady
rok
Pribéh Reverzibilni, pfiina identifikovatelna Obyc€ejné uprava v fadu mésicu, mize Ireverzibilni az fatalni
relabovat
Uroveri védomi Zméneéna, hypo-hyperaktivni Normalni, mozné zpomaleni Normalni
psychomotorického tempa
Orientace NaruSena kratkodoba pamét, akutné Obvykle nedotéena V mirnych pfipadech spravna, nejdfiv
zmateny se ztraci orientace Casem, pak
mistem a osobou
Mysleni Neorganizovane, inkoherentni, Zkreslené, pesimistické NaruSené, ochuzené
zabihaveé
Pozornost Obvykle narusena, je tézkeé ji udrzet Potize koncentrovat se Casto narusena
Spanek/bdéni Obvykle narusené Zvysena spavost béhem dne Pfimérené véku, naruseni s progresi
nemaoci

Zdroj: Differential Diagnosis for Delirium. ATrain Education: Continuing Education for Helathcare Professionals [online]. Dostupné z: I\/I U I\I I
https://www.atrainceu.com/content/5-differential-diagnosis-delirium-0 I\/| E D



PRIMARNI DEGENERATIVNI DEMENCE
VASKULARNI DEMENCE

SEKUNDARNI DEMENCE (¢astecn& OVLIVNITELNE!!!)

e Normotenzni hydrocefalus

e Metabolické poruchy (hypotyreéza, Wilsonova choroba,
KLASI FI KACE pri chronické dialyze apod.)

D E M E NCI, e Poruchy vyzivy, karence (vit. B12, B1, B6, E)

e |ntoxikace (alkohol, CO, léky, organofosfaty, nékteré
drogy opakované)

e Zanéty CNS (neurosyfilis, neuroborelidza, AIDS, priony,
roztrousena sklerdza)

e Nadory (v€. paraneoplastickych meningitid)
e Traumata (chronicky SDH, dementia pugilistica — opak.
traumata — boxefri, americky fotbal)




KLASIFIKACE

DEMECI

KORTIKALNI DEMENCE

e Alzheimerova (P-T), Pickova (F-T)

e SOUCASNE AAA: apraxie, afazie, agnozie

e dlouha doba do vzniku poruchy exekutivnich funkci
e (= dlouho jsou schopni prakticky fungovat)

SUBKORTIKALNI DEMENCE

e Huntingtonova chorea, demence pfi
Parkinsonové chorobé a Parkinsonskych
syndromech, nemoc s difuznimi Lewyho télisky

e soucasti obrazu neni AAA

e ¢asnd PORUCHA EXEKUTIVNICH FUNKCI
(pldnovani, organizace, schopnost flexibilni
reakce na novou situaci, efektivni tridéni véci...)




DEMENCE - klinické projevy

« PORUCHA PAMETI, bez poruchy védomi

 +jeden z DALSICH PRiZNAKU (AAA):
 AFAZIE (porucha Feéi)

* APRAXIE (porucha ztrata schopnosti vykonavat koordinované,
ucelné a naucené pohyby)

« AGNOZIE (ztrata schopnosti rozpoznat pfedmaéty, osoby, zvuky,
tvary ¢i viiné)

* Porucha exekutivnich funkci (F-lalok, klinicky snizena schopnost

planovani a organizace a abstraktniho mysleni, snizena
pozornost)

 SNIZENI UROVNE vykonnosti (oproti pfedchozimu stavu)
« NARUSENI PRACOVNICH A SOCIALNICH AKTIVIT

Ve

* Je potreba vidy vysSetfovat sekundarni pricinu obtizi (dif. dg. delirium,
pseudodemence pri depresi)



ONEMOCNENI S
PREVAHOU DEMENCE

PRIMARNiI DEMENCE — KORTIKALNiI

ALZHEIMEROVA CHOROBA (AD)

VVVVVVV

Dlouhodoby a pozvolny rozvoj.
PORUCHA KOGNICE + (APRAXIE + AFAZIE + AGNOZIE)

Pricina? Beta-amyloiddza — nejspiSe vadné odbouravani proteinu APP (membranovy enzym), neni mozné jej
rozpustit ve vodé a tak se hromadi a lepi do takzvanych amyloidovych plak — ty pak brani presunu vzruchi
neuron-neuron, ale i trofice neuront (amyloidni angiopatie — zvysuji i pravdépod. krvaceni do mozku)

Druhym problémem je tubularni protein tau, ktery z dosud ne plné vyjasnénych pric¢in nedrzi struktury tubult
v neuronech a srazi se, tubuly tak spravné ,nedrzi“ cytoskelet, burika tak podstoupi programovanou smrt.



ONEMOCNENI S
PREVAHOU DEMENCE

PRIMARNiI DEMENCE — KORTIKALNiI
ALZHEIMEROVA CHOROBA (AD)

* Dochazi k mozkové atrofii a vyhlazeni gyra.

e Stadia: ¢asné (1 - 4 roky), stredni (2 - 10 let) a pozdni stadium

* Neurologicky ndlez mize byt normalni nebo mohou byt pritomny pyramidové pripadné extrapyramidové
priznaky.

Diagnostika:

» Kognitivni testovani/baterie testd

Anamnestické udaje + nejlépe v pritomnosti rodiny

EEG (sniZeni aktivity, vylouceni epilepsie)
PET/PET-MRI/fMRI (tzv. amyloidovy PET, specifickd zobrazeni na prokrveni a aktivitu)

MozkomisSni mok (tzv. triplet)



ONEMOCNENI S
PREVAHOU DEMENCE

PRIMARNiI DEMENCE — KORTIKALNiI

FRONTOTEMPRALNI DEMENCE (FTD)

Typicky zacatek je drive nez u AD (45 — 65 let)

Pacienti maji jiny typ kognitivni poruchy (poruchu logického mysleni, jazykové poruchy, spiSe nez poruchy
pameéti a reci)

Dominuje porucha chovani (desinhibice, ztrata socialniho citéni, spoleCenska faux pas, impulzivita)
Mohou se asociovat s Parkinsonskym syndromem

Diagnostika je podobna jako u AD (je vyraznéjsi asymetrie na zobrazovacich metodach)

Oproti AD, vétSinou neucinkuji kognitiva (naopak mohou zhorsovat poruchy chovani), viz dale.



ONEMOCNENI S PREVAHOU DEMENCE

PRIMARNI DEMENCE — SUBKORTIKALNI
DEMENCE S LEWYHO TELISKY (PARKINSONOVA NEMOC S DEMENCI)

* Druha nejcastéjsi demence.

* Hromadi se patologicky protein synuklein a vytvari tzv. Lewyho téliska a Lewyho neurity.
* Ma agresivnéjsi prabéh (nez u bézné PN).
» Kolisa pozornost, pfiznaky parkinsonismu (viz dale),

neklid ve spanku, zrakové halucinace,
kolisani krevniho tlaku a pady.



LECBA (PRIMARNICH) DEMENCI

e Multidisciplinarni (neurolog, geriatr, psychiatr a psycholog)
* U sekundarnich se snazime odstranit vyvolavajici pricinu.
* U primarnich neexistuje kauzalni lécba.

e Alzheimerovu demenci, Parkinsonovu nemoc a demenci s Lewyho télisky
|ze kompenzovat tzv. KOGNITIVY.

* Léky méni hladiny nékterych neurotransmitert (zejména Ach a glutamat) a mohou
zpomalit tempo ubytku kongnitivnich funkci.

 INHIBITORY ACETYLCHOLINESTRAZY (donepezil, galantamin, rivastigmin)
« BLOKATORY NMDA glutamatergnich receptort (MEMANTIN)

* ATIDEPRESIVA A ANTIPSYCHOTIKA

« KOGNITIVNI TRENING (PSYCHOTERAPIE) a AKTIVIZACE PACIENTA (zdravy
zivotni styl, pohyb, relaxace, stabilni socialni zazemi, neménit rychle
prostredi a zvyky pacienta)




ONEMOCNENI S PREVAHOU DEMENCE

PRIONOZY (z angl. Proteinaceous infectious particles)

InfekCni Castice tvorené jen molekulou bilkoviny

Protein PrP (gen PRNP), pfirozeny protein mozku, ma jiné konformacni usporadani.

Vznik téchto proteint neni plné objasnén, infekéni je oko, mozkova a misni tkan.

Vznikaji tzv. SPONGIFORMNI ENCEFALOPATIE (mozek nabyva houbovitého vzhledu v dlisledku tvorby
ostruvkl proteinu)

CREUTZFELDT-JAKOBOVA NEMOC (CJD)

Vzacn3, velmi rychle postupujici demence/degenerace (preziti max. 1 rok od rozvoje pfiznaku).

Byva Casto pritomny i tzv. MYOKLONUS (rychlé svalové zaskuby), ATAXIE, ale i dalSi rGznoroda neurologicka
symptomatika.

Diagnostika: EEG (,EEG se méni na EKG"), specifické odbéry z likvoru, stanoveni post mortem.

Neexistuje zadna ucinna lécba, pouze prevence.



ONEMOCNENI S PREVAHOU
DEMENCE

SEKUNDARNI DEMENCE

VASKULARNI DEMENCE

Vznikd na podkladé cévnich lézi mozku (nedokrveni i krvaceni) — maze byt v rdmci malého/lokdlniho vypadku krevniho zasobeni
nebo castéji difuzniho poskozeni v ramci chronického nedostate¢ného cévniho zasobeni.

RIZIKOVE FAKTORY
»  HYPERTENZE
*  HYPERGLYKEMIE (vysoka hladina cukru v krvi)
« HYPERLIPIDEMIE (vysokd hladina tukd/cholesterolu v krvi)
+  OBEZITA
«  KOURENI
*  MALA KOGNITIVNI REZERVA

Casto se kombinuje s Alzheimerovou demenci (cévni rizikové faktory jsou platné i pro tento typ demence)

Klinika zalezi na lokalizaci Iéze/misté horsiho cévniho zasobeni, muze byt i nahly, skokovity (napt. do jednoho roku po probéhlé cévni
mozkové prihodé).

V diagnostice pomaha zejména MR.

Lécba spocivd v maximalni eliminaci jednotlivych rizikovych faktord.



ONEMOCNENI S PREVAHOU
DEMENCE

SEKUNDARNI DEMENCE
OSTATNI SEKUNDARNI DEMENCE

METABOLICKE (jaterni encefalopatie, ledvinné selhani, hypotyredza, nedostatek vitaminu (B12, B1, B6, folat, vit. E))
TOXICKE (alkohol, ndvykové latky, CO, NU né&kterych lékd)

TRAUMATICKE (opakované urazy hlavy — dementia pugilistica, kontaktni sporty, box)

NITROLEBNI EXPANZE (nadory, hydrocefalus)

SYSTEMOVA A AUTOIMUNITNI ONEMOCNENI (nap¥. roztroudena skleréza)

PARANEOPLASTICKE (autoimunitni encefalitidy/limbické encefalitidy)

INFEKCE (neuroinfekce, HIV, Syfilis)



CEREBELARN| DEGENERACE



CEREBELARNI DEGENERACE

- neurodegenerace predilekéné postihuje mozecek a jeho drahy
(+ vétSinou kmen, michu ¢i periferni NS)

« klinicky horsici se porucha volni hybnosti = HEREDITARNI ATAXIE
* tada rlznych klasifikaci

* dle genomu SCA (Spinocerebellarni ataxie) 1-7 + dalsi metabolické
priciny

* mezi nejcastéjsi:

FRIEDREICHOVA ATAXIE (Friedreichova spinocerebellarni ataxie,
FA/FRDA)

- Dédic¢né (AR), 1:50 000, frataxin (mitochondrie), od 10 roku Zivota
(prim. 20 let), degenerace zadnich misnich provazcli a mozecku (i
koreny a periferni nervy) = ataxie, poruchy stoje a chilize z propriocepce
i mozeckové koordinace, horsi sluch i zrak, poruchy reci.

- 50% ma zvySenou klenbu nohy. Nemoc nema vliv na inteligenci jedince.
Pridruzeny byvaji poruchy srdce (kardiomyopatie) nebo DM ||

- Diagnostika: klinika + EMG + genetické testovani + MRI

- Terapie: kauzalni terapie neexistuje



CEREBELARNI DEGENERACE

= neurodegenerace predilekcné postihuje mozecek a jeho drahy
(+ vétSinou kmen, michu ¢i periferni NS)

OLIVO-PONTO-CEREBELLARNI ATAXIE (OPCA)

= Postizeni mozecku (kortex + jadra) + pontu (jadra) +

spinocerebel. Traktl + Varolova mostu.

Méné mozkova klira a BG.

« PROGRESIVNI ATAXIE CHUZE A KONCETIN +
DYSARTRIE (ev. i jina extrapyramidova symptomatika)

e Dédicné (AD), dlouhé raménko na chromozomu 6,
vice typu OPCA 1-5, zacatek vétsSinou v dospélosti,
progrese pomala dlouhodoba

* Diagnostika je obtizna: zalozena znova na EMG
vysetreni + klinice + genetickém vysetfeni + MRI

* Terapie: kauzalni neexistuje, snaha o tréning chtze,
prevence atrofii.



EXTRAPYRAMIDOVA
ONEMOCNEN



Extrapyramidova onemocnéni

= onemocnéni s poruchou hybnosti, ktera jsou
zpusobena lézi jinde, nez v hlavni motorické
pyramidové draze (angl. Movement disorders)

* Porucha zejména bazalnich ganglii (v hloubce a
mezi bilou hmotou ulozena jadra sedé hmoty) a
jejich spoju - tyto centra ovlivauji hybnost, spise
nez silu.

* HYPOkinetické poruchy (PN, P+)
 HYPERkinetické poruchy (tres, dystonie, chorea)



Extrapyramidova onemocnéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napf. PN, P+) a
hyperkinetické poruchy (tresy, dystonie ¢i chorea)

HYPOKINETICKE PORUCHY

e Parkinsonova choroba
* Il. nejcastéjsi neurodegenerativni choroba po AD
* 1% osob na 60 let (adult-onset), 10% onemocnéni i pred 40. rokem

* Pricinou je postupny zanik neuront v oblasti BG substantia nigra (pars
compacta) v rdmci stredniho mozku (mesencephala) a tim dochazi k abytku
dopaminu (neurotransmiteru), ktery je v této tvari burikami produkovan.

* Pricina se pIné nevi, ale predpoklada se zejména geneticka porucha
(mutace genu PINK1, PARKIN, ALPHA SYNUCLEIN), ale i vnéjsich vlivii (mezi
rizikovymi faktory je zatim prokdzan vliv pesticidl a variace v LRRK2 genu)

* Prlbéh je individualni, chronicky a progresivni

4/@ Zajimavost: Droga MPPP (RO 2-0718), opioidni analgetikum z
roku 1940 (Hoffmann-La Roche), které se plivodné zkouselo
\J misto Morfinu ma neurotoxicky meziprodukt MPTP, ktery

specificky a ireverzibilné cili dopamin produkujici neurony.






Extrapyramidova onemocnéni

* Parkinsonova choroba

« Klinické projevy (tzv. HYPOKINETICKO-RIGIDNi SYNDROM)

1) Hypokinéza — celkové zpomaleni a snizeni rozsahu pohyb(i. Casto asymetricky.

* BRADYKINEZE = pomalé pohyby, mlze byt i pomalé polykdni (dysfagie)
* AKINEZE = absence pohybU (pokrocilé stadium), ztizeny start
*  HYPOMIMIE (POKER-FACE syndrom, masked face) = ochuzeni mimiky, snizena frekvence mrkani

* HYPOFONIE = tichd a monoténni fe¢ (mGze byt pfechodné i tzv. drmoleni, prekotné zrychlend
(TACHYFEMIE).

*  MIKROGRAFIE = zmensené pismo, pomalé psani
2) Rigidita — patologické zvyseni napéti (tonu) kosterniho svalstva (ztuhlost)
1) FENOMEN OZUBENEHO KOLA, prevaziuiji flexory (¢asto asymetricky)
2) SKLONENE DRZEN{ TELA (STOOPED POSTURE).
3) Staticky tremor — klidovy mimovolni tfes (vymizi pfi spanku a pohybu)
1)  PILL-ROLLING TREMOR - jako by nékdo valel tabletku mezi ukazovakem a palcem), pfipomina
poditani penéz.
4) Posturalni nestabilita — poruchy stoje a chlze (kombinuje pfedchozi)
1)  SOURAVA CHUZE (tzv. SHUFFLING GAIT)
2)  CHYBI SYNKINEZY HKK (souhyby konéetin), sou¢asné dva pohyby

3) FREEZING (zarazy, preslapovani na misté a nemoznost vykrocit)

NEMOTORICKE PRIZNAKY
Zejména pokrocilé stadium vede k depresi, demenci, porucham spanku (Zivé sny) i
poruse Cichu (toto je dano poruchou i jinych dopaminergnich ¢asti mozku, napf. pre-frontalniho kortexu)

- nelze vyloucit dysfunkci i jinych transmitert (jako acetylcholinu)



Extrapyramidova onemocnéni

 Parkinsonova choroba

* Diagnostika:
* Typicky klinicky obraz

e Nuklearni medicina (znaceny dopamin, DATScan) —
zobrazujeme ubytek dopaminergnich neurond.

 Reakce na lécbu




Parkinsonova choroba - lécba

e Kauzalni lécba v soucCasnosti neexistuje. Lze jen ovlivnit klinické
priznaky.

« ZVYSIT/NAHRADIT CHYBEJiCl DOPAMIN

 Samotny dopamin neprojde pres HEB

* LEVODOPA — prekurzor, ktery projde (DOPA-dekarboxylaza v mozku ji poté
rozlozi na Dopamin)

e Zpocatku ma velmi dobry efekt (pouziva se i k diagnostice), enzym vsak obsahuji
zbyvajicich nigrostriatalnich neurony, kterych s postupem onemocnéni ubyva = pozdni
hybné komplikace (zkracovani uc¢inku, fluktuace on/off)

* Na vrcholu davky Ize pozorovat i choreatické dyskinetické mimovolni pohyby — |ék se
proto davkuje c¢asto (idealné na hodiny presné) a v mensim mnozstvi.

 Existuje i periferni DOPA-dekarboxylaza, ktera maze rozlozit LEVODOPU jesté pred
vstupem do HEB (preménit muze az na epinefrin, ktery déla napf. arytmie), proto se
pridava k LEVODOPé jesté CARBIDOPA, ktera inhibuje periferni DOPA-dekarboxylazu)




Parkinsonova choroba - lécba

* Kauzalni lécba v soucasnosti neexistuje. Lze jen ovlivnit klinické priznaky.

» ZVYSIT/NAHRADIT CHYBEJiCi DOPAMIN

* INHIBITORY COMT (catecholamin-O-methyltransferazy) - tedy enzymu, co degraduje dopamin
(ENTACAPONE, TOLCAPONE)

* INHIBITORY MAO-B (monoaminooxidaza B) — enzymu, ktery se také podili na degredaci
dopaminu (SELEGILIN)

* Pouzivaji se jako doplrikova |écba k zakladni lécbé levodopou.

« AGONISTE DOPAMINOVYCH RECEPTORU
e stimuluji D-receptory (pomahaji pri nezadoucich ucincich na GIT trakt)
* Napr. BROMCRIPTIN, PRAMIPEXOL, ROPINIROL, ROTIGOTIN
e Aplikuji se vétSinou v podobé transdermalnich naplasti

« AMANTADIN — neznamym zpUsobem zvysSuje produkci dopaminu

* Lze pouzivat i anticholinergika (pomahaji s tremorem, Benztropin)




Extrapyramidova onemocneéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napf. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tresy, dystonie ¢i chorea)

HYPOKINETICKE PORUCHY

* Ostatni parkinsonské syndromy (Parkinsonismus a ,,Parkinson+ choroby”, atypicky parkinsonismus)

* Onemocnéni nebo stavy, které maji podobné priznaky jako PN.

* Byvaji vSak symetrické (hl. svaly hlavy a trupu — tzv. axialni svalstvo a daleko ¢astéji je postizena rec, polykani a

stabilita). Pri terapii levodopou nedochazi k vyraznému zlepseni (mUze byt jen ¢astecné v Uvodu), maji
rychlejsSi progresi a ¢asto lze diagndzu plné stanovit az pfi pitvé (post mortem)

MULTISYSTEMOVA ATROFIE (MSA) — Dfive Shy-Dragertv syndrom

Vzacné (2-5/100000), postihuje vyraznéji i autonomni systém (Castéji poruchy moceni, zacpa, zavraté pfi stoji, pocity celkové
slabosti), pficina je nezndma (snad shlukovani alfa-synukleinu v rGznych typech bunék (teorie viz AN)

Forma MSA-C (20%) ma spiSe poruchy autonomni, MSA-P (80%) ma spisSe projevy PN.

Diagnostika je zaloZzena na klinickych projevech, méreni krevniho tlaku (napr. HUT test) a urodynamickém vysetreni ¢i EMG (analni,
uretralni). Mtze pomoci MRI.

Doposud neexistuje lécba, kterd by kauzdlné chorobu vylécila, ale i zpomalila. MGZeme jen mirnit pfiznaky (prevence hypotenze).
Asi 30-70% pacientl mlzZe mit benefit z levodopy. VSichni pacienti profituji z rehabilitaci.



Extrapyramidova onemocnéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napr. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tfesy, dystonie Ci chorea)

HYPOKINETICKE PORUCHY

* Ostatni parkinsonské syndromy (Parkinsonismus a ,,Parkinson+ choroby”, atypicky parkinsonismus)
MULTISYSTEMOVA ATROFIE (MSA) — Dfive Shy-Drager(v syndrom
PROGRESIVNI SUPRANUKLEARNI PARALYZA/PAREZA (PSP)

* Také vzacna (5/100000), mimo hypokineticko-rigidni syndrom jsou i poruchy hybnosti oc¢nich bulbi (okulomotoriky) =

supranukledrni paréza vertikalniho pohledu (pohled nahoru a hlavné dolt), poruchy konvergence, blefarospazmus, retrakce vicek),
¢asna posturalni instabilita, tézka dysartrie a rychla progrese demence.

PSP-Parkinsonismus — ¢aste¢né reaguje na levodopu, PSP-Klasik (Steele-Richardson-Olszewski) — nereaguje a rychle progreduje
Diagndza je dle kliniky. Pomoci mize MRI. Kauzalni Iécba v soucastnosti neexistuje. Lze také velmi malo zpomalit pribéh choroby.



Extrapyramidova onemocneéeni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napr. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tresy, dystonie i chorea)

HYPOKINETICKE PORUCHY

e Ostatni parkinsonské syndromy (Parkinsonismus a ,,Parkinson+ choroby”, atypicky parkinsonismus)
MULTISYSTEMOVA ATROFIE (MSA) — Dfive Shy-Drager(v syndrom
PROGRESIVNI SUPRANUKLEARNI PARALYZA (PSP)
KORTIKOBAZALNI DEGENERACE (CBGD)

» velmi vzacné, byva dystonie, myoklonus + kortikalni izolovany priznak (apraxie, neglect sy., alien-limb
sy. atp.), kognitivni deficit. Pomaha MRI, kde je jednostranna asymetricka kortikalni atrofie. Onemocnéni
je souCasnou terapii nelécitelné.



Extrapyramidova onemocneéeni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napr. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tfesy, dystonie i chorea)

HYPOKINETICKE PORUCHY

* Ostatni parkinsonské syndromy (Parkinsonismus a ,,Parkinson+ choroby”, atypicky parkinsonismus)

MULTISYSTEMOVA ATROFIE (MSA) — Dfive Shy-Dragerdv syndrom
PROGRESIVNI SUPRANUKLEARNI PARALYZA (PSP)
KORTIKOBAZALN{ DEGENERACE (CBGD)

SEKUNDARNI VASKULARNI PARKINSONISMUS
- Velmi vzacny, je zplsoben cévnim onemocnéni mozku

POLEKOVY SEKUNDARNI PARKINSONISMUS

- zejména antipsychotika (neuroleptika) — napt. haloperidol = blokuje dopaminové receptory, dale napfr. metoclopramid
(dopaminovy antagonista, lék proti zvraceni), setrony (napf. ondansetron)

TOXICKY SEKUNDARNI PARKINSONISMUS
- napr. otravy oxidem uhelnatym (CO)



Extrapyramidova onemocneéeni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napr. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tfesy, dystonie Ci chorea)

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALNI{ POHYBY, DISKINEZY)

 Rada poruch, mohou byt primarni (nezndma pfi¢ina a to bud familiarni vyskyt, ¢ sporadické) nebo sekundarni (v diisledku néjakého
onemocnéni).
* Fokalni —jedna cast téla
* Segmentové — dvé nebo vice spojenych ¢asti téla
* Multifokalni — dvé nebo vice nespojenych casti téla
* Hemidistribucni — polovina téla
* Generalizované — celého téla

DYSTONIE = neplette si s myotonii!

» Centrdlni porucha svalového napéti (tonu), pomalé tonické mimovolni pohyby zplsobujici krouceni a abnormalni postaveni postizené
Casti téla.

» Jsou fokalni — napf. cervikdIni dystonie (staceni hlavy), blefarospazmy (svirdni o€nich vicéek), nebo rGzné profesiondini krece
(grafospazmus, pisarska kie¢) nebo generalizované — napt. torzni dystonie (dédi¢né podminénd DYT1), sekunddrni v disledku détské
mozkové obrny, polékova (antipsychotika, metoklopramid, aj.)

» Pridiagnostice se opirame o kliniku, EMG a EEG (vyluCujeme epilepsii)

* Lécba je obtizna. Medikamentozni mimo DOPA-responsivni dystonie je vétSinou neucinng, ale zkousi se. Lze aplikovat botulotoxin do
postizenych svalu. Jinak se uplatiuje hluboka mozkova stimulace (vétsinou vnitfniho pallida).



Extrapyramidova onemocnéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napf. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tresy, dystonie ¢i chorea)

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALNI{ POHYBY, DISKINEZY)

DYSTONIE

CHOREA a BALISMUS

* Rychlé, variabilni a ménici se mimovolni pohyby az tane¢niho charakteru

* RUzné priciny. Nejcastéji dédi¢né (Huntingtonova chorea), ale i napf. pfi revmatickych onemocnénich (Sydenhamova
chorea, chorea gravidarum).

» Balismus — zvlastni typ chorei, nahly, prudky a velmi vyrazny mimovolni pohyb. VétSinou vaskularni etiologie (léze).

HUNTINGTONOVA NEMOC (HD)

 =dédicnd (AD), expanze tripletll CAG na 4. chromozomu (lze sledovat tzv. anticipaci — kazda dalsi generace ma
horsi projev nemoci), porucha proteinu huntingtinu

* 4-10/100 000, manifestace ve strednim véku (pram. 40. let)

» progredujici CHOREA + kognitivni deficit + Casté psychiatrické poruchy (ztrata neuronu prevazné BG)

* Diagnostika: klinicky obraz, rodinna anamnéza, genetické vysetreni, MRI

* Lécba: v soucasnosti neexistuje, I1ze pouze tlumit pohyby.



Extrapyramidova onemocnéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napf. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tfesy, dystonie ¢i chorea)

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALNI{ POHYBY, DISKINEZY)
DYSTONIE

CHOREA a BALISMY

TREMOR (TRES)

* Mimovolni, rytmicky a oscilacni pohyb jedné nebo vice ¢asti téla

* Nejcastéjsi extrapyramidovy syndrom

e Lze délit dle zavaznosti:

* FYZIOLOGICKY (koncetiny, hlava + ¢asto jen pfi Unavé a stresu)
« PATOLOGICKY (trvaly, porucha koordinace)

* Dle typu:
« KLIDOVY (STATICKY) — typicky PN, P+ (Pill-rolling, pocitani penéz)
« AKCNI (DYNAMICKY) — vazan na n&jakou &innost
« KINETICKY (vazan na pohyb)
« POSTURALNI (vazan na polohu — typicky esencidlni ties)
« INTENCNI (zesiluje se pfi priblizovani k cili — typicky léze moze&ku)
* PricCin je cela rada. Mimo jina neurologicka onemocnéni (PN, P+ apod.) :
* Metabolické poruchy (jaterni a ledvinné selhani, poruchy stitné Zlazy, nedostatek nékterych vitaman(, Wilsonova nemoc)
* Polékové tresy (amiodaronovy tres, antiepileptika, bronchodilatancia)

» Toxické tresy (alkohol, ndavykové latky — kokain)




Extrapyramidova onemocnéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napf. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tresy, dystonie Ci chorea)

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALNi POHYBY, DISKINEZY)

DYSTONIE
CHOREA a BALISMY

TREMOR (TRES)

ESENCIALNI TREMOR

* lzolovany, prevazné akcni (posturalni) tres zejména HKK (ale i hlavy nebo jen hlasivek).

* Pricina plné neobjasnéna (predpoklada se zejména role genetiky pro ¢asto pozitivni rodinnou
anamnézu). Casto je zmirnén pfi poZziti alkoholu.

* Diagnostika: zalozena na klinickém obraze

* Terapie: tlumime antiepileptiky (primidon, klonazepam) nebo betablokatory (propranolol). Do
nékterych svalll je mozné aplikovat botulotoxin. Pro komplikované a tézké pripady zlstava hluboka
mozkova stimulace (DBS) — cilem je intermedialni jadro thalamu.




Extrapyramidova onemocnéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napf. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tresy, dystonie ¢i chorea)

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALNI{ POHYBY, DISKINEZY)
DYSTONIE

CHOREA a BALISMY

TREMOR (TRES)

TIKY

Casté, kratké, opakované, stereotypni pohyby

Nejedna se o postiZeni bazalnich ganglii a mimovolni pohyby lze ¢astecné potlacit viili. Jsou zhorSovany stresovou situaci.
Typické pro oblast obliceje a Sije

Zejména détsky vék, casto spojeny s poruchami pozornosti (napf. ADHD) a Casto s vékem vymizi (zGstanou-li do dospélosti,
jsou klasifikovany jako chronické)

VOKALNI x MOTORICKE; JEDNODUCHE (mrkani) X KOMPLEXNI (vykFikovani vét a automatismy).

TOURETTUV SYNDROM (GTS,TS) a TOURETTISMUS

* Vrozené neuropsychiatrické onemocnéni, komplexni tiky, koproldlie (vulgarismy), OCD (obsedantné kompulzivni porucha), akatizie = pocit
vnitfniho neklidu, nuceni k provadéni pohybt (¢asto u psychdz). Psychoterapie, antipsychotika.



Extrapyramidova onemocnéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napf. PN, P+) a hyperkinetické poruchy (tresy, dystonie Ci chorea)

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALNI{ POHYBY, DISKINEZY)
DYSTONIE

CHOREA a BALISMY

TREMOR (TRES)

TIKY

SYNDROM NEKLIDNYCH NOHOU (RESTLESS LEGS SYNDROME)

* Nuceni k pohybu DKK + nepfijemné pocity (napf. parestezie)

« Ulevu pfinasi chlze, potiZe typicky v klidu a ve ve&ernich hodinach.

* Byva nespavost.

* Pricina neni plné objasnéna, ale syndrom nékdy doprovazi selhani ledvin, diabetes, neuropatie.




Dékuji za pozornost!

Kocica.Jan@fnbrno.cz



mailto:Kocica.Jan@fnbrno.cz

/ajimave odkazy:

Parkinsonova nemoc (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=VIEUEV9wly|

Alzheimerova nemoc (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=v5gdH Hydes

Huntingtonova chorea (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=luSaXiRVqag0

Wilsonova choroba (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=Cr8R bnKAtk

Priondzy (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=dXcLb4oCYfg



https://www.youtube.com/watch?v=VIEUEV9wlyI
https://www.youtube.com/watch?v=v5gdH_Hydes
https://www.youtube.com/watch?v=IuSaXiRVqg0
https://www.youtube.com/watch?v=Cr8R_bnKAtk
https://www.youtube.com/watch?v=dXcLb4oCYfg
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