Pacientka odeslana na neurologii na popud pribuznych, kteri tvrdi, ze se
pacientce posledni ptil roku nahle zhorsuje pamét. Jeji stav kolisa a dle
rodiny pacientka nékdy ani nevi, co je za den, neni si schopna uvarit. A
posledni dobou také sleduji, ze pacientka ani netrefi do jejich bytu, kde
hlida vnoucka. Maji strach.

OA: 71-leta zena, vdova, bezdétna, zakladni vzdélani (knihovnice s
maturitou), Diabetes mellitus Il. typu, nador na lytku

FA: |éky na redéni krve, |ék na cukrovku
RA: oba rodice zemreli na rakovinu, sestra AlM

Diagnostika: pacientka neni orientovana (nezna datum, rok ani ro¢ni
obdobi), proveden test MMSE, kde dosahuje max. 22 bodu. Halucinace
ani bludy nema. Otupené emoce, unava.



Jakou ma pacientka
nejpravdépodobné;jsi diagnozu?
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ZAKLADNI ROZDELENI A CHARAKTERISTIKA

e Ruznoroda skupina onemocnéni.
e Spolecnym znakem je tzv. neurodegenerace.

NEURODEGENERACE

= fizeny zanik/odumirani nervovych bunék apoptdzou a jejich nahrazeni ,jizvou” (tzv. gliézou). RGzné mechanismy —
zejména vrozené/hereditarni a metabolické.

DEMENCE

Onemocnéni s prevahou postizeni
kognitivnich funkci.

CEREBELARNI DEGENERACE
Tzv. hereditarni ataxie

|
: Onemocnéni s prevahou
| motorického postizeni.




ZAKLADNI ROZDELENI A CHARAKTERISTIKA

e Ruznoroda skupina onemocnéni.

e Spolecnym znakem je tzv. neurodegenerace.

| 0 Zakladni kognitivni domény:
Pozornost

Pamét

Exekutivni funkce (planovani)

Fatické funkce
(Socialni kognice)

KOGNITIVNI FUNKCE

Zrakové prostorové schopnosti

= poznavaci funkce — ¢lovék vnima, jedna, reaguje, planuje, zvlada ukoly a pamatuje si.

DEMENCE

= ziskand postupujici globalni/celkova porucha paméti a dalSich kognitivnich funkci.

* bez poruchy védomi (kvalitativni i kvantitativni)

* nenisoucasti fyziologického starnuti, ale vzdy odrazi patologicky proces v korovych ¢i podkorovych oblastech
* Incidence vzrista s vékem (8-10% osob nad 65 let; 25-30% osob nad 80 let).

DEMENCE

Onemocnéni s pfevahou postizeni
kognitivnich funkci.

EXTRAPYRAMIDOVA ONEMOCNENI

|
: Onemocnéni s prevahou
| motorického postizeni.

CEREBELARNI DEGENERACE
Tzv. hereditarni ataxie




DEMENCE

= ziskana postupujici globalni/celkovd porucha paméti a dalSich kognitivnich funkci.

* bez poruchy védomi (kvalitativni i kvantitativni)

* neni soucasti fyziologického starnuti, ale vzdy odrazi patologicky proces v korovych ¢i podkorovych oblastech
* Incidence vzrista s vékem (8-10% osob nad 65 let; 25-30% osob nad 80 let).

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

+ jeden z DALSICH PRiZNAKU (AAA):
 AFAZIE (porucha Feci)
* APRAXIE (porucha ztrata schopnosti vykonavat koordinované, ucelné a naucené pohyby)
« AGNOZIE (ztrata schopnosti rozpoznat pfedméty, osoby, zvuky, tvary & viiné)

* Porucha exekutivnich funkci (F-lalok, klinicky snizena schopnost planovani a organizace a abstraktniho mysleni,
snizena pozornost)

R



ZAKLADNI ROZDELENI A CHARAKTERISTIKA

DEMENCE

|

I v ’ 4 -V ’
1 Onemocnéni s prevahou postizeni
I kognitivnich funkci.

CEREBELARNI DEGENERACE

Onemochnéni s prevahou ., )
P Tzv. hereditarni ataxie

motorického postizeni.

ALZHEIMEROVA CHOROBA PARKINSONOVA CHOROBA

(Primarni demence) (Hypokinetické)
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| VASKULARNIA SEKUNDARNI | | ESENCIALNI TRES Lo B R e
: DEMENCE | : (Hyperklnetlcké) ! | Mozeckové a kmenoveé egenerace Jsou

| nad rdmec této prezentace. |



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 skler6za 6 /100 000
* Progresivni supranuklealni paralyza 4 /100 000
e Spinocerebellarni ataxie 3 /100 000

* Pickova choroba 1,3 /100 000



ONEMOCNENI S PREVAHOU KOGNITIVNICH FUNKCI

I ALZHEIMEROVA CHOROBA (AD) !
| (Primarni kortikalni demence) I

* nejcastéjsi pricina demence

 ztrata neurontli zejména v mozkovém kortexu (s maximem parieto-temporalné)
* dlouhodoby a pozvolny rozvoij.
« PORUCHA KOGNICE + (APRAXIE + AFAZIE + AGNOZIE)

» Beta-amyloiddza — nejspiSe vadné odbouravani proteinu APP (membranovy enzym, amyloid precursor
protein), neni mozné jej rozpustit ve vodé a tak se hromadi a lepi do takzvanych amyloidovych plak — ty
pak brani presunu vzruchl neuron-neuron, ale i trofice neuronu.

e Druhym problémem je tubularni protein tau, ktery z dosud ne plné vyjasnénych pricin nedrzi struktury
tubuld v neuronech a srdzi se, tubuly tak spravné ,nedrzi” cytoskelet, bunka tak podstoupi programovanou
smrt.



ONEMOCNENI S PREVAHOU KOGNITIVNICH FUNKCI

I ALZHEIMEROVA CHOROBA (AD) !
| (Primarni kortikalni demence) I

* nejcastéjsi pricina demence

* Ztrata neuronu zejména v mozkovém kortexu
(s maximem parieto-temporalné)

* Dlouhodoby a pozvolny rozvoij.
 PORUCHA PAMETI + (APRAXIE + AFAZIE + AGNOZIE) —

* Beta-amyloidoza — nejspiSe vadné odbouravani proteinu APP
(membranovy enzym, amyloid prekursor protein), neni mozné jej rozpustit ve vodé a tak se hromadi a lepi
do takzvanych amyloidovych plak — ty pak brani presunu vzruchd neuron-neuron, ale i trofice neurond.

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



ONEMOCNENI S PREVAHOU KOGNITIVNICH FUNKCI

: ALZHEIMEROVA CHOROBA (AD) !
| (Primarni kortikdIni demence)

KOGNITIVNI TESTY ANAMNEZA V EEG LUMBALNiI PET/PET-MRI/fMRI
KOGNITIVNI BATERIE PRITOMNOSTI RODINY PUNKCE



PRIKLADY TESTOVANI KOGNITIVNICH FUNKCI

MINI MENTAL STATE EXAMINATION (MMSE)

* Nejrozsirenéjsi screeningovy test kognice, skladajici se ze 30 polozek, trvajici asi 10 minut.
* Hodnocena je zejména orientace, pozornost, pamét, pocitani a rec.

* Privysledku pod 24/30 jiz fadime demence (pod 6/30 pak tézkou).

vvvvvv

KOGNITIVNI TESTY
KOGNITIVNI BATERIE



ONEMOCNENI S PREVAHOU KOGNITIVNICH FUNKCI

: DEMENCE S LEWYHO TELISKY
l (Primarni subkortikalni demence) |

* Druha nejcastéjsi demence.

* Hromadi se patologicky protein synuklein a vytvari tzv. Lewyho téliska a Lewyho neurity.

* Ma agresivnéjsi prubéh (nez u bézné PN).

» Kolisa pacientova pozornost, priznaky parkinsonismu (viz dale), byva neklid ve spanku, zrakové halucinace,
kolisani krevniho tlaku a pady.



LECBA (PRIMARNICH) DEMENCI

* 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 neurotransmiterti (zejména Ach a glutamat) a mohou
zpomalit tempo ubytku kognitivnich funkci.

* INHIBITORY ACETYLCHOLINESTRAZY (donepezil, galantamin, rivastigmin)
« BLOKATORY NMDA glutamatergnich receptori (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 KOGNITIVNICH FUNKCI

l PRIONOZY |
I (SPONGIFORMNI ENCEFALOPATIE) l
(z angl. Proteinaceous infectious particles)

 Infekéni ¢astice tvorené jen molekulou bilkoviny

* Protein PrP (gen PRNP), pfirozeny protein mozku, ma jiné
konformacni usporadani. Vznik téchto proteinl neni pIné objasnén.

* Infekcni je oko, mozkova a misni tkan.

* Vznikaji tzv. SPONGIFORMNI ENCEFALOPATIE = mozek nabyva
houbovitého vzhledu v dusledku tvorby ostravk( proteinu.

* Velmi rychle postupujici demence/degenerace (preziti max. 1
rok od rozvoje priznakd). Bez moznosti [éCby.

PRION VIRUS BAKTERIE



SEKUNDARNI DEMENCE

VASKULARNI DEMENCE

Vznika na podkladé cévnich lézi mozku (nedokrveni i krvaceni) —
muZe byt v rdmci malého/lokalniho vypadku krevniho zadsobeni nebo
Castéji difuzniho poskozeni v ramci chronického nedostatecného
cévniho zasobeni.

RIZIKOVE FAKTORY
« HYPERTENZE
« HYPERGLYKEMIE (vysokd hladina cukru v krvi)
» HYPERLIPIDEMIE (vysokd hladina tuk(i/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 |éze/misté horsiho cévniho zasobeni, mize
byt i ndhly, skokovity (napf. do jednoho roku po probéhlé cévni
mozkové prihodé).

V diagnostice pomaha zejména MR.

Lécba spociva 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 nékterych Iéka)

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

 NITROLEBNI EXPANZE (nadory, hydrocefalus)

e SYSTEMOVA A AUTOIMUNITNI ONEMOCNENTI (napf.
roztrousena skleroza)

« PARANEOPLASTICKE (autoimunitni encefalitidy/limbické
encefalitidy)

* INFEKCE (neuroinfekce, HIV, Syfilis)



ONEMOCNENI S PREVAHOU MOTORICKEHO POSTIZENI

l HYPOKINETICKA y HYPERKINETICKA '
= pohyby jsou vSeobecné zpomalené, spatné fizené I = vznika nekoordinovany pohyb navic I



ONEMOCNENI S PREVAHOU MOTORICKEHO POSTIZENI

l HYPOKINETICKA :u HYPERKINETICKA :
:_ = pohyby jsou vSeobecné zpomalené, spatné fizené |:_ = vznika nekoordinovany pohyb navic I
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Extrapyramidova onemocnéni

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

HYPOKINETICKE PORUCHY

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

* Pricinou je postupny zanik neuronu v oblasti BG substantia nigra (pars
compacta) v ramci stfredniho mozku (mesencephala) a tim dochazi k abytku
dopaminu (neurotransmiteru), ktery je v této ¢asti 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 prokazan vliv pesticidl a variace v LRRK2 genu)

* Prubéh je individualni, chronicky a progresivni

’y% 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 pohyb0. Casto asymetricky.
* BRADYKINEZE = pomalé pohyby, mlze byt i pomalé polykani (dysfagie)
* AKINEZE = absence pohybl (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, prevazuiji flexory (¢asto asymetricky)
2) SKLONENE DRZENI 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
pocitani penéz.
4) Posturalni nestabilita — poruchy stoje a chlize (kombinuje predchozi)
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) Ci
poruse Cichu (toto je dano poruchou i jinych dopaminergnich ¢asti mozku, napf. pre-frontalniho kortexu)

- nelze vyloucit dysfunkci i jinych transmiteri (jako acetylcholinu)



Extrapyramidova onemocnéni

 Parkinsonova choroba

* Diagnostika:
* Typicky klinicky obraz

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

* Reakce na lécbu




Parkinsonova choroba - lécba

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

« ZVYSIT/NAHRADIT CHYBEJiCI 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 zbyvajici
nigrostriatalni neurony, kterych s postupem onemocnéni ubyva = pozdni hybné
komplikace (zkracovani ucinku, fluktuace on/off)

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

* Existuje i periferni DOPA-dekarboxylaza, kterd mize rozlozit LEVODOPU jesté pred
vstupem pres HEB (premenit mUZe az na epinefrin, ktery déld napr. arytmie), proto se
pridava k LEVODOPE 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)

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

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

« AMANTADIN — nezndmym zplGsobem zvysSuje produkci dopaminu

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




Extrapyramidova onemocneéni

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

HYPOKINETICKE PORUCHY

* Ostatni parkinsonské syndromy (Parkinsonismus a ,,Parkinson+

choroby”, atypicky parkinsonismus)

MULTISYSTEMOVA ATROFIE (MSA) — Df¥ive Shy-Dragerdv syndrom
PROGRESIVNI SUPRANUKLEARN{ PARALYZA (PSP)
KORTIKOBAZALN{ DEGENERACE (CBGD)

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

POLEKOVY SEKUNDARNI PARKINSONISMUS

- zejména antipsychotika (neuroleptika) — napr. haloperidol = blokuje
dopaminové receptory, dale napr. metoclopramid (dopaminovy antagonista,
|ék proti zvraceni), setrony (napf. ondansetron)

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



ONEMOCNENI S PREVAHOU MOTORICKEHO POSTIZENI

HYPERKINETICKA '
= vznika nekoordinovany pohyb navic !



Dystonie: https://www.youtube.com/watch?v=N daWx-gcaw

Dystonie: https://www.youtube.com/watch?v=EjxXkeClgUk

Extrapyramidova onemocneéni

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

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALNI POHYBY, DISKINEZY)
 Rada poruch, mohou byt primarni (neznama pfi¢ina a to bud' familiarni vyskyt, ¢i
sporadické) nebo sekundarni (v disledku néjakého onemocnéni).

Fokalni — jedna cast téla

Segmentové — dvé nebo vice spojenych ¢asti téla
Multifokalni — dvé nebo vice nespojenych ¢asti téla
HemidistribuCni — polovina téla

Generalizované — celého téla

DYSTONIE = neplette si s myotonii!

* Centralni porucha svalového napéti (tonu), pomalé tonické mimovolni pohyby
zpUsobujici krouceni a abnormalni postaveni postizené casti téla.

* Jsou fokalni — napr. cervikalni dystonie (staceni hlavy), blefarospazmy (svirani
ocnich vicek), nebo rtizné profesionalni kfece (grafospazmus, pisarska krec) nebo
generalizované — napr. torzni dystonie (dédi¢né podminéna DYT1), sekundarni v
dUsledku détské mozkové obrny, polékova (antipsychotika, metoklopramid, aj.)
Lécba je obtizna. Medikamentozni mimo DOPA-responsivni dystonie je vétSinou
neucinng, ale zkousi se. Lze aplikovat botulotoxin do postiZzenych svalu. Jinak se
uplatiiuje hluboka mozkova stimulace (vétsinou vnitfniho pallida).


https://www.youtube.com/watch?v=N_daWx-qcaw
https://www.youtube.com/watch?v=EjxXkeC1gUk

Extrapyramidova onemocnéni

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

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALNi POHYBY, DISKINEZY)

DYSTONIE

CHOREA a BALISMUS

* Rychlé, variabilni a ménici se mimovolni pohyby az tanecniho
charakteru

* RUzné priciny. Nejéastéji dédicné (Huntingtonova chorea), ale i napt.
pfi revmatickych onemocnénich (Sydenhamova chorea, chorea
gravidarum).

e Balismus — zvlastni typ chorei, nahly, prudky a velmi vyrazny
mimovolni pohyb. Vétsinou vaskuldrni etiologie (léze).

HUNTINGTONOVA NEMOC (HD)

» =dédi¢na (AD), expanze tripletl CAG na 4. chromozomu (Ize
sledovat tzv. anticipaci — kazda dalSi generace ma horsi
projev nemoci), porucha proteinu huntingtinu

* 4-10/100 000, manifestace ve stfednim 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, lze pouze tlumit pohyby.



Extrapyramidova onemocnéni

Onemocnéni délime na hypokinetické (napr. 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

Lze délit dle zavaznosti:

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

Dle typu:
« KLIDOVY (STATICKY) — typicky PN, P+ (Pill-rolling, po¢itani penéz)
« AKCNI (DYNAMICKY) — vazan na né&jakou &innost
+ KINETICKY (v4zan na pohyb)
» POSTURALNI (vazan na polohu — typicky esencilni ties)
« INTENCNI (zesiluje se pfi pfiblizovani k cili — typicky l1éze mozecku)
* Pricin je cela rada. Mimo jina neurologicka onemocnéni (PN, P+ apod.) :
* Metabolické poruchy (jaterni a ledvinné selhani, poruchy stitné zlazy,
nedostatek nékterych vitamintd, Wilsonova nemoc)
* Polékové tresy (amiodaronovy tres, antiepileptika,
bronchodilatancia)
* Toxické tresy (alkohol, navykové latky — kokain)




Extrapyramidova onemocnéni

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

HYPERKINETICKE PORUCHY (ABNORMALN{ POHYBY, DISKINEZY)
DYSTONIE
CHOREA a BALISMY

TREMOR (TRES)

ESENCIALNIi TREMOR

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

* Pfic¢ina plné neobjasnéna (predpoklada se zejména role
genetiky pro ¢asto pozitivni rodinnou anamnézu). Casto je
zmirnén pri poziti alkoholu.

* Diagnostika: zaloZzena na klinickém obraze

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




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

Casté, kratké, opakované, stereotypni pohyby

Nejedna se o postizeni bazalnich ganglii a mimovolni pohyby lze castecné
potlacit vili. Jsou zhorSovany stresovou situaci.

Typické pro oblast obliceje a Sije

Zejména détsky vék, ¢asto spojeny s poruchami pozornosti (napr. 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, koprolalie (vulgarismy),
OCD (obsedantné kompulzivni porucha), akatizie = pocit vnitfniho neklidu, nuceni k
provadéni pohybl (€asto u psychdz). Psychoterapie, antipsychotika.



Extrapyramidova onemocnéni

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

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

* Byva nespavost.

* Pric¢ina neni plné objasnéna, ale syndrom nékdy doprovazi
selhani ledvin, diabetes, neuropatie.




Wilsonova choroba

Neboli ,,hepatolentikularni
degenerace” je autozomalné
recesivne dédicné metabolické
onemocneéni s prevalenci priblizné
1:25 000—-30 000 a frekvenci
prenasecl (heterozygot(l) v populaci
priblizné 1:90.

Je charakterizovano abnormalnim
hromadénim médi v jatrech, které
zpUsobuje poskozeni jaternich bunék,
poruchy funkce CNS a hemolytickou
anémii.

Defekt ATPazy transportujici méd ma
za nasledek poruchu exkrece médi do
zluce a inkorporaci médi do apo-
ceruloplasminu v hepatocytech.

Nasledkem poruchy exkrece médi do
zluci se tento kov hromadi v jatrech,
mozku a dalSich organech a vede k
nadbytku volnych radikal(
zpUsobujich poskozeni téchto organd.




Wilsonova choroba -
priznaky

* Neurologické projevy — tremor, zhorsSeni prospéchu ve
Skole, zhorseni rukopisu (poruchy motoriky), psychické
zmeény, progrese do tézkého extrapyramidového
syndromu.

* Anémie, poruchy koagulace v dusledku portalni
hypertenze.

* Postupnad progrese jaterni fibrozy az cirhdzy — zZloutenka,
pavouckovité hemangiomy, portalni hypertenze, jaterni
selhani.

* U5 % postizenych se onemocnéni projevi jako fulminantni
jaterni selhani.

* DalSi mozné symptomy: renalni acidéza, hormonalni
poruchy, poruchy rustu.

» KayserQv-Fleischer(v prstenec



Wilsonova choroba -
prizanky

* Dle dominujici symptomatiky rozeznavame jaterni,
neurologicko- psychiatrickou, fulminantni a
asymptomatickou formu.

* Jaterni forma je typicka pro détsky vek a adolescentni
obdobi.

* Dominujici formou manifestace zUstava forma
neurologicko-psychiatricka predstavujici vice nez 50 %
vsech pripadd.

* Forma jaterni tvofi asi 30 % vsSech pripadu.

* Asiv 15 % je onemocnéni zachyceno jako forma
asymptomaticka.




Wilsonova choroba —
neurologické postizeni

e Akineticko-rigidni syndrom, generalizovany dystonicky
syndrom nebo posturalni a intencni tremor s ataxii a
dysartrii.

* Pokud je pfitomny tremor, je obvykle pomaly, proximalni a s
velkou amplitudou.

* Typicka je velka variabilita priznak( mezi jednotlivymi
pacienty.

* Charakteristicka je hypersalivace a ¢asné pseudobulbarni
zmeny.

* Onemocnéni mUzZe byt spojeno s rozvojem psychickych
projevl nebo dochdzi az k rozvoji psychiatrickych priznakd,
jako jsou zmény osobnosti, anxieta, emocni labilita,
iritabilita, deprese a psychdza.

« Casto se vyskytuje i kognitivni postiZeni, které u nelééenych
pacientl vede k demenci.




Wilsonova choroba

e Lécba:

omezeni potravin bohatych na méd’
(morské ryby, orechy, cokoladu, jatra,
kufeci maso, kavu a lusténiny);

IIIII

(Penicilamin 1000 mg/den);

Zvyseny privod zinku v potrave — snizuje
resorpci médi strevem;

monitorovani vylucovani meédi moci;
transplantace jater



METABOLICKA ONEMOCNENI NERVOVEHO SYSTEMU

LEKY TOXICKE A NAVYKOVE LATKY PORUCHY METABOLISMU GLUKOzY

KARENCNiIi NEUROLOGICKE SYNDROMY



METABOLICKA ONEMOCNENI NERVOVEHO SYSTEMU

* Akutni, chronické a skodlivé uzivani.

* Nejcastéji naduzivani/skodlivé uzivani antipsychotik (napt. Hloperidol,
klozapin) a antidepresiv (napr. amitriptilin).

| EXOGENNI TOXINY POSKOZUJICi NERVOVY SYSTEM '

* Mohou se podilet otravy olovem, rtuti nebo tfeba oxidem uhelnatym.

* Methylalkohol/Metanol — projevuje se tézkym metabolickym rozvratem s
akutnim selhanim ledvina a neuropatii optiku.
Viz také methanolova aféra v CR.

* Alkohol/Ethanol
* PosSkozeni organismu a projevy skodlivého uzivani vznikaji jednak z
primého toxického poskozeni nervového systému a také v ramci
syndromu z vysazeni alkoholu (odvykaci stav).
* NejcastéjsSimi neurologickymi projevy akutni intoxikace je mozeckovy
syndrom (poruchy rovnovahy a koordinace pohyb() a poté dysartrie a
T 1 nystagmus. Tézsi otravy vedou k porucham védomi.

) Chronicky alkoholismus vede k depleci zejména | o L, .r . .. , .
| thiaminu (vitaminu B1). Viz déle. | * Pri chronickém uzivani vede k rozvoji alkoholové polyneuropatie nebo

———————————————————— alkoholové demence ¢i k atrofii mozecku.



METABOLICKA ONEMOCNENI NERVOVEHO SYSTEMU

» K zdavislosti mohou vést opiaty (napt. Tramal) nebo benzodiazepiny (napf.
Diazepam), jejich akutni intoxikace obvykle vede k utlumu dechového
centra a poruse védomi.

I PORUCHY METABOLISMU GLUKOzY :
* Hyperglykémie i hypoglykémie mohou vést k rozvoji i neurologickym
potizi, které obvykle doprovazi celkovy metabolicky rozvrat organismu.
Dlouhodobd hyperglykémie (napf. pti cukrovce Il. typu) mize vést k rozvoiji
polyneuropatii.

| KARENCNI NEUROLOGICKE SYNDROMY '

* l|zolované i kombinované nedostatky nékterych vitamint (napf. B1
(thiamin), B6 (pyridoxin), B12 (kobalamin), kys. Listova nebo vit. E
(tokoferol) mohou vést k polyneuropatiim ¢i degenerativnim zménam
(zejména pak michy).

___________________ -
[ ) Chronicky alkoholismus vede k depleci zejména |

| thiaminu (vitaminu B1). Viz dale. |



Dékuji za pozornost!

Kolcava.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=luSaXiRVqg0

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

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