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Co je parkinsonsky syndrom ?

e pohybové omezeni - ,zpomaleni” (bradykineze)
zaroven hypokineze, akineze

+ ,,ztuhlost svalu“ (rigidita)

+ tremor
pouze nebo prevazneée klidovy

I+

»,posturalni poruchy”
poruchy drzeni téla, rovnovahy, rytmu chuize
téz zarazy, hezitace, festinace, pulze



Bradykineze (+ hypokineze, akineze)

bradykineze = zpomaleni pohybu, ale také

akineze (porucha spousténi pohybu, delsi reakéni cas)
hypokineze (sniZeni cetnosti a rozsahu pohybu — téz napr.
mikrografie, hypomimie, dysartrie, hypofonie)

— vySetreni repetitivnich pohybu: opakovat dost dlouho
(,64x“)

=) dekrement = postupné snizovani amplitudy,
poruchy rytmu a zarazy v pohybu



Mechanismy akineze, hypokineze, bradykineze...

AKINEZE
—vazne spousténi (1 RT) a prubéh pohybovych programu,
zvlasté u automatickych pohybu
—pohyby na vnéjsi podnét jsou méne postizeny - téz tzv.
y,paradoxni kineze“
—porucha pripravy pohybu pro postizeni zpéetné vazby z BG
do premotor. kuliry (senzoricky mechanismus)

HYPOKINEZE
—Jd, amplitudy a porucha rytmu pohybu
—porucha c¢asovani (inhibice centr. pacemakeru, SN-BG-ktira)

BRADYKINEZE
—J/ rychlosti a sily pohybu
—vazne fazicka inhibice Gpi - hypoaktivace premotor. kury

(Hallett & Khosbin 1980, Marsden 1989, Rodriguez Oroz et al. 2009, Dusek et al. 2012 aj.)



Rigidita

* svalovy hypertonus s prevahou flexoru

* brzdi aktivni pohyb, je pritomna pri pasivnich pohybech -
v celém rozsahu (priznak olovéné trubky)

* ev. bolest (kombinace s akinezi, dystonii)

— vySetreni pasivhim pohybem (pomalym !)

— Fromentlv manévr: volni pohyb jiné casti téla < akcentace
(facilitace) rigidity

— priznak ozubeného kola — reflexni naskoky tonu (souvislost
s tfesem?)

- zvysena excitabilita kmenovych a spinalnich mot.neuront
pri poruse centralni inhibice z BG a kury (area 4)



Tremor

* rytmicky (pravidelny) oscilacni pohyb

* u PN prevazne klidovy tres, typicky 4-6 Hz
— muze byt i tres brady, rtu
— tres hlavy - pouze preneseny
— ev. staticky (,,reemergentni”) tres = klid v nové poloze
— pri vyraznéjsi statické (ev. i kinetické) slozce: mozna
koincidence PN + esencialniho tresu
e u atypickych PS tres vzacnéji (MSA) nebo nikdy (PSP)

e asymetr. klidovy tres u polékového PS: subklinicka PN?

e uvaskularniho PS tres vzacny (léze subst. nigra, palida?)

hypersynchronni oscilace v okruzich BG—thalamus—kura +
- [ [ V' 4 v 4
oscilace v cerebelothalamickych okruzich



Poruchy drzeni téla, stability a chuze

* drzeni tela — flekcni, az kamptokormie, , Pisa-syndrom“
porucha vzprim. reflext, axidlni rigidita (+ dystonie)

e poruchy stability
poruchy senzorické integrace, syst. rovnovahy, kortik. a
subkortik. mechanismu (dysexekuce, emoce, deprese)

* poruchy chuze
— projevy bradykineze (zpomaleni rytmu)
— hypokineze (zkrac. kroku, Soupani, chybéni synkinezi)
— akineze (porucha startu)
porucha funkce syst. BG (dopaminergni)

— hezitace, zarazy, freezing, festinace, pulse
poruchy kortik. a subkortik. mechanismu



Co neni parkinsonsky syndrom ?

® isolované priznaky

e extrémni ,,zpomaleni“
katatonie, psychogenni PS (excesivni zpomaleni)

e ,svalova ztuhlost”
dystonie, spasticita, myotonie, stiff-person sy

® tremor
prevazneé akéni - nejcastéji ET, psychogenni

e ,posturalini poruchy”
izolovany nebo dominantni freezing, ,, parkinsonismus
dolni poloviny téla, senilni chlze, astazie-abazie, “ atd.



Priciny parkinsonského syndromu

Parkinsonova nemoc 80%
progresivni supranuklearni

atypické PS R

= jiné neurodegenerace  Multisystemova atrofie 10%

(,,Parkinson plus“) nemoc s Lewyho télisky

kortikobazalni degenerace

polékovy PS
Wilsonova nemoc

sekundarni PS vaskularni PS 10%
toxicky PS (Mn, MPTP, CO)

normotenzni hydrocefalus



Mechanismy parkinsonského syndromu
OKRUHY BG

% m
|‘a% . atypické PS

vaskularni PS

Parkinsonova
nemoc




Klin.-patol. korelaty PS u PN, MSA a PSP

klinické priznaky patologické nalezy

kardinalni trias PS degenerace subst. nigra

dopaminergni odpovidavost zachovani objemu palida

ataxie chulize atrofie putamen

casné pady a supranuklearni atrofie mesencefala a
okohybné poruchy inkluse v ncl. caudatus

Song et al. Clinical correlates of similar pathologies in
parkinsonian syndromes. Mov Disord 2011,;26:499-506




Diagnéza Parkinsonovy nemoci

1. nalez parkinsonského syndromu
- bradykineze  rigidita * klidovy tres * postur. poruchy
2. podplirné projevy
- jednostranny zacatek projevti
— pretrvavajici asymetrie priznaku
- klidovy tres
- pomala progrese
— jasné zlepseni po davce L-DOPA nebo agonisty dopaminu
- dlouhodobé zachovana odpovéd), ev. chorea po L-DOPA

3. vylouceni jinych onemocneéeni — pricin PS
- nejsou pritomny inkompatibilni priznaky (,,red flags“)
— neni zjisténo jiné onemocnéni, které by mohlo vyvolat PS



Overeni dopaminergni odpovidavosti

* anamnesa: reakce na zahajeni lécby
y,heucinnost” pri nedostatecné davce
,hesnasenlivost” pri nadmeérné pocatecni davce

e L-DOPA test

— vlastni nasazeni lécby
* L-DOPA:IDDC 4:1, progresivni davkovani, event.
domperidon (Motilium), az do ucinné davky
(az 1000 mg min. 4 tydny + efekt vysazeni)
— akutni test

 definovany ,,off, premedikace domperidonem, L-
DOPA:IiDDC 4:1, 200-250 mg, event. i vice

* UPDRS lll, event. casované testy



Dif. dg. PS a Parkinsonovy nemoci

 Pomocna vysetreni
— MRI mozku - bez prinosu u PN, relativne specifické nalezy u
atyp. a sekundarnich PS (PSP, MSA, mo Wilson, mo Fahr)
— funkcni zobrazovani SPECT - sporna klinicka uzitecnost
* DTI (DaTSCAN) - presynapt. léze — neodlisi PN a atypické
PS; ma vzacne vyuziti v dif. dg. polék. PS, psychogenniho
PS; vyjimecné u atypického tresu
* IBZM - postsynapt. léze (PSP, MSA atd.)
 MIBG (autonomni dysfunkce)
— genetika — vzacna onemocnéni s obcasnymi projevy PS
(Wilson, DRD, PKAN, HD, SCA), jinak jen vyzkum. vyznam
— testovani Cichu - nizka sensitivita a specificita
— sonografie subst. nigra - jen vyzkum. vyznam, nespecifické



Souhrn

Parkinsonsky syndrom (PS) tvofi

— bradykineze * rigidita * klidovy tres * postur. poruchy
Podklady PS jsou riizné podminéné

— poruchy funkce systému bazalnich ganglii

— kortikalni a subkortikalni postizeni frontalnich laloku

— a postizeni dalSich systému

Priciny PS zahrnuiji

— Parkinsonovu nemoc (4/5 ptipadu PS)

— atypické degenerativni a sekundarni PS (1/5 pripadi)

Diferencialni diagnostika PS je zaloZena na
— klinickém obrazu a prtikazu dopaminergni odpovidavosti
— pomocnych vysetrenich (u atypickych a sekundarnich PS)



Sekundarni
parkinsonské syndromy
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Sekundarni parkinsonské syndromy

Pritomnost PS casta:

= Vaskularni PS

Polékovy

PS u normotenzniho
hydrocefalu

Pritomnost PS vzacna:

= toxicky, posttraumaticky
= pri strukturalni lézi BG

= Wilsonova nemoc

= Alzheimerova demence

= Fahriv syndrom

= Waestphalova varianta HN
= SCA



Vaskularni parkinsonsky syndrom
(vPS)

heterogenni soubor onemocneéni
klinicka dg. vPS jedna z nejcastéji chybnych dg.
nejasna koncepce vPS, nepresna terminologie

Prevalence 700/100 000 nad 65 let

3-12% VvPS ze vsSech pripadii parkinsonismu v Evropé
(De Rijk et al.1997, Foltynie et al.2002, Benito-Leon et a. 2003)

Skutecna incidence a prevalence vPS je ale stale nejasna



Cisty PS u PN Vaskul. PS

pritomnost = vykazuje jen nékteré
bradykineze + alespon rysy PS:
jeden dalsi pi‘iznak: = bradykineze na
tres dolni poloviné teéla
rigidita = poruchy chtlize,
posturalni instabilita posturalni

instabilita

X

= nebyva klidovy
tremor, rigidita ani
hypokize na HK



Cerebrovaskularni onemocneni
v souvislosti s moznym vPS

patofyziologie

= Teritorialni infarkt (ACM)

= Lakunarni infarkty (status lacunaris)

= Subkortikalni arterioskleroticka
encefalopatie (SAE)



Teritorialni infarkt (ACM)
Strategicky infarkt BG

= Cisty asymetricky PS
(S akutnim zacatkem)
(klinicky podobné
symptomy jako u PN)

Extremné vzacny, popsany
jen ojedinélé pripady




Strategicky infarkt a patofyziologie VPS

neboli proc je tak vzacny?

Muselo by doijit:

= Léze v teritoriich obou
aa.lenticulostriate med.i
lateral.

= — postizeni putamen a
pallidus ext.,

= — ale usetreni pallidum
int., thalamus, motoricky
kortex a motoric. drahu




Strategicky infarkt a patofyziologie VPS

neboli proc je tak vzacny?
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Lakunarni infarkty

= TvorFi cca 25% vsech isch. ikt
= Rizikoveé vaskul. faktory

= hypertenze, ICHS, DM, hyperlipidémie, ICHS,
fibrilace sini

= Symptomy - vznik nahle, relapsy, progredujici raz



Lakunarni infarkty

= Drobné ischemie (do
15mm) subkortikalné
uzaveér hlubokych 2 P o-at Cortical )
penetrujicich aa. 2 AR TN

=) |éze v Ssedé hmote v obl.
BG (putamen, thalamus,
ncl. caudatus), dale v
pontu, zadnim raménku
capsula int.




5 zakladnich lakunarnich syndromti
(C.M.Fisher 1960 a 1970)

1. Cista motoricka hemiparesa - (zadni raménko cpsl. int.)

2. Atakticka hemiparesa - (zadni raménko cpsl. int., basis
pontis) — kombinace hemiparézy a ataxie, vice postlzena D] ¢

3. Dysartrie/neobratna ruka - (base pontu)
4. Cisty sensoricky infarkt - (thalamus VPL)

5. Smiseny sensorimotoricky infarkt - (thalamus a zadni
rameénko cpsl. int.)

I parkinsonsky syndrom — zde neni popsan !






Subkortikalni arterioskleroticka
encefalopatie (SAE)

= Multiinfarktové postizeni
= Arterioskleroticka hypertenzni vaskulopatie

difuzni isch. loziska v bilé hmote -
periventrikularnée

= Rizikoveé vaskularni faktory
L VY§§i vek
= Rychlejsi progrese (skokovita progrese)






Klinické charakteristiky SAE
(odlisujici vPS od PN)

= Priznaky jen podobné PS, vykazuje jen nékteré rysy:
= postiZena zejména chtize a stabilita -

- bazofobie, apraxie chlize, frontalni typ chtize, senilni
chtlize, hypokineticka chtize, freezingy

»parkinsonismus dolni poloviny téla“

= Casto pFidatné priznaky:
= kognitivni poruchy
= kortikospinalni priznaky
= priznaky frontalni desinhibice
= pseudobulbarni parézy



Patofyziologie
»parkinsonismu dolni poloviny tela“

= Poruchy chuze pfi SAE

difuzni vaskularni léze,
prerusujici drahy mezi
BG a motorickym
kortexem
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Nejasnosti

Mechanismus, jakym isch. léze zplisobuji parkinsonské priznaky
zlistava stale ne zcela jasny (Winikates and Jankovic 1999)

Mnozstvi pac. se SAE (dokonce i rozsahlymi) nikdy nevyvine
parkinsonismus

Cerebrovask. onem. jakozto pricina parkinsonismu je
nalézana pouze v 2,5-3% pitvanych pripadi.

Vaskularni léze u iPN jsou vice jak 10x castéjsi nez
parkinsonismus u cerebrovaskularniho postizeni

Vyskyt vPS a iPN v podobném véku, pravdépodobna i
koincidence.



VP: diagnosticka kriteria

= Alespon 2 ze 4 zakladnich pfiznakt parkinsonismu
(bradykineze, rigidita, tremor, posturalni instabilita)

= 2 nebo vice bodtl na vaskularni stupnici

Difuzni vaskularni postizeni, potvrzené patologicky nebo
angiograficky (2 body)

Nastup parkinsonismu v priibéhu 1 mésice od klinického
iktu (1 bod)

Anamnéza 2 nebo vice iktti (1 bod)
2 nebo vice riizikovych faktort pro iktus (1 bod)

Zobrazovaci metodou potvrzeno cévni onemocnéni ve 2
nebo vice vaskularnich teritoriich (1 bod)

Winikates and Jankovic 1999



Cerebrovaskularni postizeni a
parkinsonismus - souhrn

1. a) ischemicka lézev BG —
Cisty asymetricky parkinsonsky syndrom (extrémné vzacné)
efekt L-DOPA - neni

1.b) ischemicka léze v subst. nigra —
Cisty asymetricky parkinsonsky syndrom (vzacné)
efekt L-DOPA — miize byt

2. Lakunarni infarkty — lakunarni syndromy ?

3. Subkortikalni arterioskleroticka encefalopatie (SAE) —

pseudoparkinsonismus, priznaky podobné PS (jen nékteré rysy) +
dalsi priznaky cerebrovaskularniho postizeni

4. Kombinace PN + cerebrovaskularniho onemocnéni



Normotenzni hydrocefalus
(Normal pressure hydrocephalus - NPH)

Klinicky podobny vaskularnimu PS (dif.dg.)

. porucha chiize — parkinsonismus dolni poloviny téla
. progresivni demence
. inkontinence



Normotenzni hydrocefalus
klinicka trias

= Poruchy chtize — obvykle prvni pfiznaky
- od nejistoty po neschopnost stat, jit,
- chiize o Siroké bazi, nejista, drobné kriicky, Sourava,
- Casto obtizny start (freezing)

= Demence - zpocatku apatie, poruchy kratkodobé paméti,
bradypsych., az akineticky mutismus

= Mocova inkontinence- zpocatku urgentni mikce,
inkontinence (nekdy chybi)



Normotenzni hydrocefalus

(Normal pressure hydrocephalus - NPH)

Nerovnovaha mezi produkci a vstrebavanim
likvoru — dilatace komor

komunikujici s normalnim intrakranial. tlakem

Vyskyt nad 60 let, vétsSinou u muzi

Ao 4

Priciny:
idiopaticky NPH - 45%
sekundarni NPH - 55%



Normotenzni hydrocefalus
(Normal pressure hydrocephalus - NPH)

Patofyziologie:
= tlak na periventrikularni struktury

= distorze corona radiata dilatovanymi komorami

— proto zpocatku postiz. sakralni motorické drahy,
které inervuji DK @ moc. méchyr

= patologie Fronto-subkortikalnich okruhi,
(predni cingulatovy) — apatie az akineticky
mutismus



Normotenzni hydrocefalus
(Normal pressure hydrocephalus - NPH)

Diagnostika:
= klinicka trias

= CT, MRI- rozsireni postrannich a treti komory,
zuzeni subarach. prostor

= Likvorodynamicke testy (LIT, tap test)



Normotenzni hydrocefalus
(Normal pressure hydrocephalus - NPH)

Terapie:

= V-P shunt

(s programovatelnym
ventilem, hodnoty 8-
11 cm HzO)







Wilsonova choroba

Jakakoliv extrapyramidova ¢i mozeckova

symptomatika u nemocného do 45 let véku musi
vzdy veést k peclivéemu vylouceni Ci potvrzeni
diagnozy Wilsonovy nemoci.

Lécitelné onemocnéni



Wilsonova choroba — klinicky obraz

Jakakoliv expy symptomatika
. nejcasteji tres a dystonie!, PS
Mozeckovy syndrom

Psychiatrické poruchy

- deprese, manie, poruchy chovani a osobnosti,
afektivni poruchy, kognitivni deficit, demence

Hepatopatie, urolithiasa, srdecni poruchy

= Vyraz obliceje: strnule uzasly, tupé usmeévavy



Wilsonova choroba - diagnostika

nizké hladiny Cu, ceruloplasminu v séru (v 10%
vSak norm.)

- vyssi hladina volné Cu v séru

. zvysené odpady Cu v moci/ 24 hod.

pritomnost Kayser-Fleischertiva prstence na rohovce
penicilaminovy test

- jaterni biopsie (zvysena koncentrace Cu v susine-
nad 250 ug/g)

. genetické vysetreni
MRI: atrofie mozecku, kmene, kiiry, signalové
zmeény v thalamu, BG a obl. mezencefala



Fahrova choroba — klinicky obraz

- porucha metabolismu Ca

- perioralni a akralni parestezie, tetanické krece
. psychické zmény (deprese)

psychotické stavy (halucinace, bludy)

- demence

. epileptické zachvaty

. katarakta, edem papil

- parkinsonsky sy. (zejména hypokineze, méné
rigidita, tres nebyva pritomen)

- dystonie



Fahrova choroba — diagnostika

- CT mozku - kalcifikace v BG, mozecku, ktire,

periventrikularne
Hladina celk. a ionizovaného Ca, P, PTH v krvi

- Vys. ledvinnych funkci

EEG, EMG (tetanicky test)

. (nalez kalcif. v mozku nemusi mit zadnou

odhalitelnou pricinu a vyskytuje se v nékterych
rodinach kumulované. U rodinného vyskytu miize
byt pricinou vzacna hereditarni
pseudohypoparathyreosa)
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Parkinsonova nemoc a parkinsonské syndromy:

Atypicke parkinsonské
syndromy

SENEReY)E)

Xlll. rocnik kurzu ,,Extrapyramidova onemocnéni’,
Lazne Luhacovice, 18. kvetna 2012



Kdy vznika podezreni na neurodegenerativni
atypicky PS ?

Rychla progrese obtizi (28% UPDRS 11l skére /rok u MSA, 4%/rok u PN)
(Seppi 2005)

Dalsi neurologické symptomy mimo PS
V pocatku onemocnéni: Instabilita a pady
Autonomni obtize

Demence

Nejasna odpovidavost k dopaminergni terapii



Atypické parkinsonské syndromy

* Multisystémova atrofie — MSA
* Progresivni supranuklearni paralyza — PSP

* Demence s Lewyho telisky DLBD

Kortikobazalni degenerace CBGD
Westphalova varianta HN
Frontotemporalni demence
Alzhemeirova nemoc



MSA

Progresivni neurodegenerativhi onemocnéni neznamé etiologie

Zacatek nemoci: 5-6 dekada

parkinsonsky

autonomni )
syndrom syndrom Umrti: 9 let od pocatku

Prevalence 4.4/100.000

cerebelarni
syndrom

Klinické podtypy

MSA-P MSA-C
80% 20%



MSA - Patogeneze

Synukleinopatie

Gliani cytoplazmatické inkluze obsahujici a-synuklein a
protein p25a /TPPP

Primarni oligodendropatie
se sekundrani mutisystémovou neuronalni degeneraci

(Wenning et al. 2008, Ahmed et. al 2012)



MSA - klinické priznaky - autonomni

Urogenitalni dysfunkce Ortostaticka hypotenze
Symptomaticka u 38-68%

e Erektilni dysfunkce
(97%, u 37-48% prvni priznak)

e Posturalni zavrat
e Postprandialni hypotenze

e Mocova inkontinence e Synkopy

e Mocova retence

Ostatni:
e Poruchy poceni Snizena tvorba slz

e Poruchy termoregulace Snizena sekrece slin
e Otoky DK

e Inkontinence stolice

Akralni cyandza

Ryanaudiv fenomén



MSA - Dalsi non-motorické priznaky v casné fazi

Respiracni obtize
® Inspiracni stridor
(9-69%. 4% prvni priznak)

e Respiracni insuficience

Poruchy okulomotoriky
e Pohledovy nystagmus

e Zpomalené a hypometrické
sakady

Spankové obtize

e Redukce a fragmentace
spanku

e Nadmérna denni spavost

e abnormalni chovani v REM
spanku — RBD (90-100%)

e Ronchopatie
e Syndrom spankové apnoe



MSA - parkinsonsky syndrom

e Rigidita

e Bradykineze

e Posturani instabilita v ¢asné fazi, pady vpred

e Tres ( pouze 10%)

e Neodpovidavost k dopaminergni terapii
resp. - zpocatku castecna u 72% pacientu pri
vysoké davce, nasledna rychla ztrata odpovidavosti



MSA - Cerebelarni syndrom

e Ataxie chuze

e Ataxie koncetin
e Dysartrie

® Intencni tres

e Nystagmus



MSA - dalsi symptomy

Hyperreflexie
Pyramidové jevy
Spasticita

Emocni inkontinence
Kognitivni deteriorace

e Dysfagie, vahovy
ubytek

e Dystonie koncetin

® Pisa syndrom

e Mirna anémie

(snl’iené tvora erytropoetinuv

ledvinach pf¥i snizeni stimulace
sympatikem, Winkler et al 2001)



MSA - vysetreni a diagndza

e Cilené dotazy na jednotlivé symptomy a jejich
vysetreni

e UMSARS |, I, I
e Reakce na vysokou davku levodopy (1500mg/1 mésic)

e TK: 3 min vleze, 3 min stoj, pokles o0 30/15 mm Hg,
Tilt table test

¢ MR mozku



MR obraz MSA



MSA - Vysetreni a diagnoza

® Spankové vysetreni

e Urologickeé vysetreni

e Logopedickeé vysetreni

e Videofluroskopie polykaciho aktu
e Neuropsychologické vysetreni

e Videookulografie

e EMG sfinkteru?



MSA - Diagnosticka kritéria

e Jista MSA - histopatologicka verifikace post mortem

e Klinicky pravdepodobna MSA
sporadické, progresivni onemocnéni, zacatek >30 let
Autonomni obtize - mocova inkontinence
- erektilni dysfunkce u muzu
- ortostaticka hypotenze pokles po 3 min
0 30/15 mm Hg

A

Nedostatecna odpovéd PS na L-dopu

NEBO
Cerebelarni syndrom


http://www.emsa-sg.org/
http://www.emsa-sg.org/
http://www.emsa-sg.org/
http://www.emsa-sg.org/
http://www.emsa-sg.org/

MSA klinicky mozna - diagnosticka kritéria

Parkinsonsky syndrom bradykineze s rigiditou, tresem nebo PI
\13:]e,

Cerebelarni syndrom — ataxie chuize, dysartrie, ataxie koncetin

nebo mozeckova okulomotoricka dysfunkce

A

Alespon jeden autonomni symptom
A
Alespon jedna z nasledujicich charakteristik:

hyperreflexie + Babinski, stridor, rychle propreduijici PS,

nedostatecna odpovéd k L-dopé, Pl do 3let, cerebelarni priznaky,
dysfagie do 5let, atrofie putamen, cerebela nebo pontu na MR,

hypometabolismus FDG — PET v putamen,
presynapticka nigrostriatalni denervace na SPECT nebo PET


http://www.emsa-sg.org/
http://www.emsa-sg.org/

Dig. Dg v casné fazi — non motorické

RBD Erektilni  Urologické Hypotenze Stridor Cich
dysfunkce  obtize respir.

MSA + + + + + -

PD + - - - - +

PAF - + i + i +



PSP

Progresivni neurodegenerativni onemocnéni neznamé etiologie

Zakladni priznaky: Zacatek nemoci: 63 (nebylo

* Porucha chiize s pady pred 40)

 Parkinnsonky syndrom i . . )
y sy Ztrata sobéstacnosti:

* Pohledova paréza 3-4 roky od pocatku
* Kognitivni dysfunkce

N Umrti: 8let od poéatku
Klinické podtypy

. Richardsontiv syndrom Prevalence 6-7/100.000
e PSP - Parkinsonismus

* PSP - PAGF (izolovana akineze s freezingem)

* PSP — progresivni non-fluentni afazie

PSP — kortikobazalni syndrom Barsottini 2010, Wenning 2011



PSP - Patologie

Taupatie s dominantnim postizenim mesencefala,
bazalnich ganglii a pontu

T-protein s tubulinem asociovana jednotka
zpevnuje strukturu mikrotubulu

hyperfosforylovana forma agreguje
neurofibrilarni klubka



PSP - parkinsonsky syndrom

e Rigidita — s vyraznou axialni prevahou,
extenzoru - retrocollis, hyperextenze kolen

e Bradykineze

e Tres (vzacné)

e Posturalni instabilita — v ¢asné fazi
tendence k padum vzad
freezing
nejsou obavy z padu — zranéni
brzy imobilizace

e Prechodna odpovéd na L-dopu



PSP - okohybné poruchy

e Supranuklearni porucha vertikalni pohledu dolu
e Zachovany okulocefalické reflexy
e Hypometrické a zpomalné sakady

® Snizena frekvence mrkani
® Retrakce ocnich vicek
e Apraxie otevreni vicek



PSP -kognitivni deficit a dalsi priznaky

e Apatie

e Bradyfrenie

e Porucha exekutivnich funkci
e Emocni inkontinence

Dysartrie, hypofonie, palilalie, echolalie
Motorické perseverace
Postizeni pyramidové a kortikobulbarni drahy



PSP - vysetreni a diagnoza

Cilené dotazy na jednotlivé symptomy a jejich
vysetreni

PSPRS

Reakce na vysokou davku L-dopy (1500mg/1 mésic)
Neuropsychologické vysetreni

MR mozku

Videookulografie



Norma

MR obraz PSP




linearni



mozna
PSP

Diagnosticka kritéria PSP

Povinna kritéria

inclusion

plynula progrese
zacatek > 40 let
vertikdlni paréza

NEBO
zpomalené vertikalni
sakady

A

Posturalni instabilita

s pady v prvnim roce

exclusion

encephalitida v OA
alien hand/limb
halucinace bez
dopamin. terapie

kortikalni demence
mozeckovy syndrom
dysautonomie


http://www.emsa-sg.org/
http://www.emsa-sg.org/

Diagnosticka kritéria PSP

Povinna kritéria

inclusion

pravdépodobna plynula progrese

PSP

zacatek > 40 let

vertikdlni paréza A
Pl s pady v 1.roce

neni prokazané
jiné onemocneéni
vysvétlujici symptomy

exclusion
tézky asymetricky PS
poskozeni BG, kmene

infarktem apod,
kortikalni atrofie MR

Whippleova choroba
potvrzena PCR


http://www.emsa-sg.org/
http://www.emsa-sg.org/

Nemoc s difuznimi Lewyho télisky DLBD

Progresivni neurodegenerativni onemocnéni

Zakladni priznaky: Primérny pocatek
« Kognitivni porucha onemocneni: 68 let
* Fluktuace kognice

* Halucinace

+ Parkinsonsky syndrom Synukleopatie: Lewyho
teliska

Druha nejcastéjsi demence po AN

V pocatecnim stadiu dobra odpovidavost na L-dopa terapii



Diagnosticka kritéria DLBD

. Hlavni priznaky pro dg. mozné a pravdépodobné DLBD

e Demence interferujici se socialni a pracovni aktivitou

® 6 o6 W e o o N

Vyrazné postizeni paméti (nemusi byt v pocatecnim stadiu, ale
zpravidla dominuje kognitivnimu postizeni)

Poruchy pozornosti, vizualné-prostorové orientace, exekutivni
dysfunkce

. Vyznamné charakteristiky ( 1 pro moznou a 2 pravdépod. dg.)
Fluktuace kognitivniho stavu, pozornosti
Vizualni strukturované halucinace
Parkinsonsky syndrom
. Podpurné charakteristiky
RBD

Neurolepticka senzitivita
SPECT/PET nalez



Dif. Dg. DLBD

e Jina demence (AN)
e Jiny PS - PD, PSP, CBD
e Primarni psychiatrické onemocnéni



