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Definice - extrapyramidove poruchy

 skupina syndromu a nemoci vyznacujicich
se omezenim volni a automaticke hybnosti

e abnormalnim drzenim téla

* abnormalni mimovolni pohyby



tyto poruchy vznikaji postizenim
extrapyramidoveho systemu

» kam patfi- bazdlni ganglia a jejich spoje
e kmenova jadra

» navazujici ascendentni a descendentni drahy

Fyziologicky zajiSt'uji posturalni a hybnée
mechanismy. Pro volni (dle historického
fazeni- fizene pyramid. systemem),
mimovolni a automatické pohyby je
zapotirebi dokonalé souhry (vCetné
mozecku).



Rozdé€leni extrapyramidovych
poruch

* hypokinetické

hypokin¢za, akin€za,

bradykin¢za e Tremor (tfes), Chorea,
Balismus,
Hemibalismus,
Dystonie, Myoklonus,
Tik

 patfi zde 1 Akatizie

(neposednost) a
Atetoza



Bazalni ganglia ( BG)

« Striatum- nucleus caudatus + putamen
 globus pallidus

 substancia nigra -pars compacta, reticularis
* ncl. subtalamicus

* ncl. basalis Meynerti

 spolupodil 1 — talamu, jadra amygdaly

ncl. ruber

pedinkulopontinni jadro



Putamen CGPé€
NCL

Obr. 3.1: Bazalni ganglia - anatomicky ndkres a spoje

Neuromediatory ve spojich bazalnich ganglif jsou odliSeny barvami: ¢ervena = glutamat, zelena =
GABA, ¢erna = dopamin. Vysvétlivky: Cd = nucleus caudatus; CM-Pf = komplex centrum medianum-
paratascicularis; CS = colliculus superior; D1 = receptory pro dopamin typu D1; D2 = receptory pro
dopamin typu D2, GPe = globus pallidus, pars externa (lateralis); GPi = globus pallidus, pars interna
(medialis); NCL = nucleus lentiformis; PPN = nucleus pedunculopontinus; Pyr = trancus corticospi-
nalis; SNc = substantia nigra, pars compacta; SNr = substantia nigra, pars reticularis; STN = nucleus
subthalamicus; VA = nucleus thalami ventralis anterior; VL = nucleus thalami ventralis lateralis; ZI
= zona incerta
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Hypokinéza — zmenSeni rozsahu a amplitudy
pohybu, jejich celkova chudost

Bradykineéza — zpomaleny prub¢h pohybu
Akinéza — obtizny start pohybu

Mikrografie, hypomimie, hypofonie,
hypokineticka dysartrie, aprozodie (monotonni

nemelodicka feC), oslabeni synkinéz, akineticky
freezing (nahly zaraz v pohybu) — FOG, festinace



» Rigidita — zvySeni svaloveho tonu plastického
razu — klade odpor aktivnimu 1 pasivnimu pohybu
v celém jeho rozsahu (fenomén olovéne trubice)

- prerusovany odpor tvoreny reflexnimi stahy
protahovanych flexoru (fenomeén ozuben¢ho kola)

- ZvySuje se pohybem druhostranné koncCetiny
(Fromentuv manévr)



Hyperkin¢zy

Tremor — rytmicky oscilacni pohyb zpusobeny
stahy svalovych agonistu a antagonistu
Chorea- nepravidelne, ndhodné, rychlé, kratke
pohyby kroutiveého razu, zpravidla s akralni
pievahou.

Balismus — varianta chorey, prudké hazive
pohyby vétSiho rozsahu, vychazejici z
proximalnich segmentu konéetin

Dystonie - pomaly, tonicky pohyb, disledek
poruchy tonu svalstva a jeho koordinace, vedouci
k charakteristickému postaveni Casti téla

Myoklonus — kratké synchronni zaSkuby svalu
nepravidelné frekvence 1 amplitudy. Negativni
myoklonus (asterixis) — flapping tremor. Startle —
ulekova reakce.




Tiky — rychlé¢, nepravideln€ se opakujici
stereotypni pohyby nebo vokalizace provazené
uvolnénim vnitini tenze, ¢aste¢né ovlivnitelné vuli

Atetoza - dystonicko-choreaticky charakter
hadovité-kroutivého razu (puvodné v ramci DMO,
perinatal. encefalopatie)

Akatizie — pohybovy neklid spojeny s nutkdnim k
pohybu (syndrom neklidnych nohou)

VVVVVV

delSiho trvani, mohou napodobovat ucelnou
¢1nnost



Tremor

oscila¢ni pohyb , alternujici rytmicka
aktivita agonistu a antagonistu

klidovy, staticky, intenci
v diff. Dg- Parkinsonova choroba
- Esencialni tremor
- met. etiologie (hyperthyreosa,
jaterni selhani)

- abstinencni syndrom



Tab. 3.3: Sémiologické déleni tfesu

1. Podle okolnosti vyvolavajicich nebo zvyraznujicich tres
klidovy
akcéni posturalni (staticky)

kineticky

prosty posturalni tfes

ve specifické poloze
izometricky

prosty kineticky tres

pri cilenych pohybech (intencni)
pri specifické ¢innosti

2. Podle lokalizace (postizené télesné ¢asti)

napr. hlava, jazyk, mekké patro, brada, prsty rukou, cela ruka, noha, cela koncetina,
dvé koncetiny ¢i jiné kombinace télesnych c¢asti, pfipadné generalizovany tres,

3. Podle frekvence a amplitudy tresu
frekvence pomaléa (do 4 Hz)
stredni (5-7 Hz)
rychla (nad 7 Hz)
amplituda jemna (vychylky do 1 cm)
stredni (1-2 cm)
hruba (nad 2 cm)

(zpravidla hrubé amplitudy)

(zpravidla jemné amplitudy)
(zpravidla rychlé frekvence)

(zpravidla pomalé frekvence)

4. Podle pritomnosti dalSich neurologickych priznak

napr. rigidita, hypokinéza, dystonie, myoklonus, ataxie, dysmetrie, kognitivni poruchy




Dystonie

Volni pohyby jsou ruSeny nadmemyml stahy
zucCastnénych svalu a zapojovanim svalovych
skupin, které se za normalnich okolnosti na daném
pohybu nepodili. Dystonie se aktivuje, zvyraziuje
volnim pohybem.

fokalni- Cervikalni dystonie (torticollis spastica)
- oromandibularni dystonie
- Idiopaticky blefarospasmus
- Profesionalni spasmus

Segmentalni (kraniocervikalni — Meiguv sy),
multifokalni, hemidystonie, generalizovane



VySetreni

Anamneza

Aspekce — hlavni projevy dané pohybovée poruchy
(hypo x hyperkinéza), zmény vyrazu v obliCeji,
feC1, drzeni téla, postizeni chuze, event. psychicke
projevy a poruchy kognice

Obecne¢ neurol. vys.

Specificke manévry a zkousky

Klinické farmakologicke testy (kladny efekt
potvrdi diagnozu)



« Testy motorické vykonnosti — méfi se ¢as potrebny ke
splnéni ukolu nebo se hodnoti vykon za danou dobu —
zkouska stoj-chuze-sed (6m), zkouSka pronace-supinace
(20 cyklu), zkouska obratnosti prsti (10 cykli), peg test...

» VysSetieni stoje a chiize — délka kroku, rychlost chiize,
drZeni téla, souhyb hornich koncetin, vahani na zacatku
pohybu, zarazy pri chuzi, celkova zpomalenost, chudost
pohybul

« Re¢, mimika, okulomotorika, rigidita, tfes, kinese



Poklep prsty o sebe — pacient opakované a rychle
poklepava palcem o Spicku ukazovaku s co nejvétsi
amplitudou

Pohyby rukou — pacient opakované a rychle rozevira a
zavira pest

Alternujici pohyby rukou — pacient provadi pronaci a
supinaci v horizont. (nebo 1 vertik.) poloze

Pohyby nohou — pacient rychle a opakované poklepava
patou nohy o zem (zveda celou nohu)

Vstavani ze Zidle, ruce zkfizené na prsou

ZkousSka zvraceni trupu ve stoje — hodnoti se posturalni
odpoved’



