Rychlé abnormalni pohyby (t Fes, myoklonus, tik)
(J. Roth, O. Ulmanova, P. Dusek)



Tiky a tikova porucha

Klinické ¢lenéni
Motorické - obli €ej, hlava a krk 97%, HK 75%

e Simplexni (prosté) - jedina svalovéa skupina,
klonické €i dystonické

e Komplexni - nékolik sval. skupin, mohou
napodobit 0 €elny pohyb, kopropraxie,
soc.inadekvatni gesta, gestikulace

Klinické ¢lenéni

e Primarni (d éti a adolescenti)
e Pfechodna tikova porucha
e Chronicka tikova porucha
e Tourettedv syndrom

e Sekundarni (jakykoliv v

Tiky - definice

Nahlé, nepravidelné se opakuijici, stereotypni
pohyby nebo zvuky ruSici normalni aktivitu;

Pfredchazi jim nutkani a nasleduje uvolnéni
vnitfniho napéti;

Mohou byt pfechodné potlaceny vali

Klinické ¢lenéni
Vokalni

e Simplexni (prosté ) - jednoduché
neartikulované zvuky

e Komplexni - slova nebo jejich €asti, echoldlie,
palilalie, koprolélie, socidln & inadekvatni slova,
souslovi (0-41%, pr ameér 14%)

Dif. Dg. tik

e Myoklonus
e Dystonie
e Stereotypie
e Akatizie

e Psychogenni poruchy hybnosti




Primarni tiky

Tourette Gv syndrom (1885)

e Kritéria podle DSM IV

1. Kombinace mnohotnych motorickych a vokalnich tik (ménicich se v
case)
Tiky se objevuji mnohokrat b&éhem dne ¢i intermitentné témér kazdy
den, v trvani déle nez 12 mésicl; béhem této doby nesmi byt doba
bez tika delSi nez tfi mésice
Pocétek pred 18 rokem véku
Tikové pohyby nelze vysvétlit jinak (Iéky, intoxikace, jina onemocnéni)

Pridruzené poruchy chovani

Hyperaktivita s poruchou pozornosti (ADHD)
e a7z v 50% pocatecni projev, predchazi vzniku tika (pram. vék 5 let)

Obsedantn &-kompulsivni porucha (OCD)
e >50% pacientd s TS (v celé populaci 3%) pram. vék 7 let

Impulsivnost
e porucha ovladani, vznétlivost, zachvaty vzteku, agresivita, porucha
oposiéniho vzdoru

Dalsi poruchy
e sebeposkozovani, poruchy socialniho chovani, tzkost, fobie, deprese, nizka
frustraéni tolerance, poruchy sebehodnoceni, poruchy uceni

Prechodnéa pohybova ¢€i vokalni t.p.

eMotorické nebo/a vokalni tiky

oVyskyt mnohokrat b&hem dne, ¢i skoro kazdy den
ePocéatek pred 18 rokem véku

etrvani nad 4 tydny, méné nez 12 més.

eTikové pohyby nelze vysvétlit jinak (I€ky, intoxikace, jina
onemocnéni)

oObtiZe nespliuji kritéria TS

Chronicka pohybova €i zvukova t.p.
etrvani vice nez 12 més.

Tourette (v syndrom

e prevalence = 50/100 000 (az 3% déti !)
e vznik v détstvi (96% do 11 let)
o M:F 3-4:1

e Vice nez 50% pacientll ma pfidruzené
poruchy chovani

Etiopatogeneze

e Serotonin/dopamin

e Bazalni ganglia a jejich okruhy (MRI, fMRI)

e Heredita: polygenni ¢i redukovana penetrance
monogenni

e \/yvojové postiZzeni inhibice v kortiko-
subkortikalnich okruzich kédujicich volni
hybnost




Pfibuzné klinické jednotky

e Spontanni fluktuace

e Se zvySujicim se vékem ubyva tikovych
projet, akcentuje se predevSim OCD

Tourettellv syndrom: prognéza

e cca 1/3 - tiky zcela vymizi, muZze pretrvat nenapadna porucha
chovani (impulzivnost, punti¢karstvi,...), zpravidla bez Ié¢|

e cca 1/3 - tiky pretrvaji v mensi mife do dospélosti, bez vétSich
poruch chovani, 1é¢ba nenfi vzdy nutna

vzdy nutnd

Lécba TS
Lécba TS -
e Obecné zasady

Ptistup k Ié Ebé o cilit 1é €bu na vedouci p Fiznak

Vysvétleni rodin & a Skole e postupn & zkouSet Iéky od nejmén & rizikovych

ol .por,adeﬂstvi, SRR CTL i b e e titrovat az do U €inné davky, nevysazovat p fed€asné
pedagogické p Fistupy

Rozhodnuti, zda v tibec je t Feba 168t — nelé &t to, co vad e snazit se o monoterapii, ale kombinace mohou byt 0 €inn &jsi

rodi ¢am
e poéitat s efektem placeba a se spontannimi remisemi




Lécba TS
e Tiky
e Klonazepam
o Neuroleptika (tiaprid, risperidon, olanzapin)
o Alfa 2 agonisté (klonidin, guanfacin)
e Topiraméat
e BTX
DBS
e OCD
e SSRI, klomipramin

e ADHD

e Metylfenidat, atomoxetin

e Mejia, Jankovic 2005: 1981-2004:
e 1452 pacient U s tiky

pacientt splfiovalo kritéria pro TS

e U 49 pacientl objeveni se tiki predchéazel
neurologicky inzult ¢i choroba

e Typ tikd: v naprosté vétSiné simplexni, motorické,
¢asto doprovazené OCD, minimalné ADHD

Take home message

1. tiky jsou (mimo RLS) nej¢astéjSim expy projevem

2. tiky nastupuji v naprosté vétsiné pripada v détstvi, vznik v
dospélosti je vzacny a ¢asto je opétnym vzplanutim dispozice
z détstvi pod vlivem stresor (nemoc, Iéky atd.)-nutno cilené
patrat po symptomech v détstvi

3. Po stanoveni diagnézy je nutné podrobné vysvétleni
rodiné, Skole, psychologicka podpora, poradenstvi,
spec.pedagogicka opatreni

Farmakologicky se 1é¢i pouze tiky znesnadfiujici sociélni
interakce a horsici kvalitu Zivota

Sekundarni tiky

Sekundarni tiky
CMP v oblasti bazalnich ganglii
Trauma hlavy
Encefalitis
Infekéni choroby (PANDAS atd.)
Pervazivni vyvojova porucha
Downdv syndrom
Huntingtonova nemoc

Neuroakantocyt6za
NBIA

Léky a drogy:
e amfetamin, kokain, heroin, metylfenidat, nékera antidepresiva,
vzacné neuroleptika, karbamazapin, lamotrigin




Rytmicky oscilaéni pohyb ptlisobeny stfidavymi stahy
agonistll a antagonistQ

Klasifikace tresu
Anamnéza a vySetreni
NejdUlezitéjsi jednotky

klidovy
akeni
posturalni (staticky)
kineticky
intenéni (pfi cileném pohybu)
pfi specifickém pohybu

dle lokalizace dle frekvence
koncetiny rychly > 12 Hz
hlava, brada stfedni 4-12 Hz
hlas pomaly < 4 Hz
palatalni
dle amplitudy
jemny
hruby

klidovy tfes
Parkinsonova nemoc
parkinsonské syndromy

posturalni tfes (pfevaZuje ve statické poloze)
fysiologicky tres
akcentovany fysiologicky tfes
esencialni tfes

kineticky t Fes (ev. inten €nf)
moze €kovy t fes
varianty ET
ortostaticky, task-specific, dystonicky, izolovany hlasovy
akcentovany fysiologicky t  fes

akéni (posturalni + kineticky), ev. i klidovy t  Fes
Wilsonova nemoc
Holmes av ("rubralni“) t fes
polyneuropaticky t fes

Lokalizace ? RA:

ties
Typ tfesu? jiné neurol. postiZeni
Pocatek? OA:

. . interni onemocnéni
CO'treSvVYV0|aVa, léky, intoxikace
zvyraziuje? navykové latky
Dalsi neurologickeé Vliv alkoholu?
postiZeni? Reakce na terapii?




V klidu, ve statické poloze, pfi pohybu

Nejcastéjsi pri€ina tfesu, prevalence 1-4%
Vyskyt familiarni (AD) i sporadicky
Prabéh chronicky, pomalu progresivni
Patologické oscilace v olivo-cerebello-thalamickém okruhu
Klinicky obraz
- staticky, kineticky, (klidovy) tfes
.+ 4-7Hz
- HK, hlava, hlas, jazyk, DK, trup
Reakce na alkohol, (dlouhovékost)

Léky 1. volby Léky 2. volby

= Beta-sympatolytika = clonazepam

= propranolol 80-200mg = gabapentin

(Idrenal, Dociton, magistraliter) = clozapin

= metipranol 20-40 mg = botulotoxin
(Trimepranol) « (alkohol)
‘2’;':7'22,19,3::,3'3 titrace do Stereotakticka chirurgie
(Liskantin) | VIM thalamotomie

| DBSVIM

Vyssi frekvence, reversibilni

Exogenni: léky, potraviny a intoxikace
lithium, valproat, sympatomimetika, tricyklicka antidepresiva,
kortikosteroidy, tamoxifen, teophyllin, syntophyllin
kofein, tein, glutamat sodny
tézké kovy, mangan, vizmut, arsen, CO, kyanidy, dioxiny, organicka
rozpoustéd|a, naftalén, DDT

Endogenni: metabolické a endokrinni poruchy
hypertyreéza, hyperparatyredza, feochromocytom,
hypoglykémie (insulinom, insulin-dependentni diabetes),
hepatalni nebo uremicka encefalopatie

Flapping tremor, wing beating tremor:

pomaly, nepravidelny tfes o velké amplitudé, asto
asymetricky, na kofenovych segmentech i akralné
Asterixis, negativni myoklonus:
poklesy kon€etinovych segmenttl, nepravidelné pohyby
prstd
Casté pridruzené symptomy:
psychické zmény, cerebellarni syndrom, dystonie, dysartrie,
dysfonie

Léze v obl. dentato-rubro-olivarniho trojuhelniku

Intenéni tfes, zpravidla s posturalni sloZkou
Pomala frekvence (do 4 Hz)
Asymetricka lokalizace na konéetinach
Titubace (pomaly kyvavy tfes hlavy a hor. €asti trupu)
Obvykle vyjadfena ataxie, hypermetrie
Lécba obtizna
clonazepam
stereotakticka léze nebo stimulace VIM (CAVE: ataxie!)




Léze drah prochazejicich hornim moze€kovym stonkem
(v okoli ncl. ruber)

klidovy, pretrvava posturalné, akcentace pfi pohybu
jako intenéni

jednostranny, vzacné asymetricky

pomala frekvence, hruba amplituda

Vznik: 2 tydny aZ 2 roky od vyvol. pfi€iny

neni-li spontanni Ustup — léze/stimulace VIM

anamnéza nasvédcCujici somatizaci

nahly vznik €i nahlé remise

neobvyklé klinické kombinace klidového, posturalniho
a kinetického tfesu

pokles amplitudy po odvedeni pozornosti

zmény frekvence tfesu

pfiznak koaktivace, pfejimani frekvence

Psychogenni porucha neni dg. per exclusionem !!!

détstvi adolescence dospélost  senium
ET + + ++ ++
AFT + + + +
PN - - + +
Wilson +[- ++ ++ -
Mozeckovy + + + +
Rubralni + + + +
Psychogenni +- ++ ++ +

Hereditarni
ET
( Wilsonova nemoc, juvenilni HD)
Cévni nebo lozZiskova léze - mozeckovy, rubralni
Metabolicky - | Ca, | Glc, |B12
Endokrinni -hyperthyreoza
Polékovy
antiepileptika (valprodt, phenytoin, carbamazepin, lamotrigin)
beta sympatomimetika, imunosupresiva (cyclosporin)
Toxicky —kofein, amphetaminy, kokain, nikotin, ethanol (odnéti)
Psychogenni (adolescence)

CMP
mozeckovy
rubralni

demyelinizace - mozeckovy

polékovy
toxicky — odnéti alkoholu nebo benzodiazepinl
metabolicky - hypoglykemie

psychogenni

Hereditarni
ET
FXTAS, Wilsonova nemoc, SCA, Friedreich, HMSN
Sporadicky:
PN, PS,
ET, task specific,ortostaticky, dystonicky, palatalni
Neuropaticky -monoklonalni gamapatie, metabolické,
degenerativni, zanétlivé
Loziskové postizeni
Absces, tumor, RS




Metabolicky (uremicka a hepatalni encefalopatie, deficit B12)
Endokrinni (hyperthyreoza, hyperparathyreoza)

Polékovy
Neuroleptika, lithium, tricyklicka antidepresiva
antiepileptika (valprodt, phenytoin, carbamazepin, lamotrigin)
beta sympatomimetika, imunosupresiva (cyclosporin), amiodaron
Toxicky
kofein, amphetaminy, kokain, nikotin, ethanol
Otrava tézkymi kovy (Hg, Mn, As, Pb)

Psychogenni




Myoklonus

Petr Dusek

myoklonus

Pozitivni — aktivni, nahlé, rychlé kontrakce svalu

Negativni — nahly vypadek kontrakce svalu
podilejiciho se na udrZeni postury (asterixis)

Rocni incidence: 1,3 na 100 000
Celozivotni prevalence: 8,6 na 100 000

Caviness, 1999

Cca 2.5% pacientl v terciarnim expy centru

Jankovic, 2011

Diagnosticka rozvaha

1. Myoklonus

1.

Diagnosticka rozvaha
Myoklonus

— Dif.dg.
X jiny typ dyskineze X jiny typ dyskineze I_ T?es
- pozorovani/ elfyz. - pozorovani/ elfyz. Tik
2. Svalova distribuce/ vzorec _ Chorea
- pozorovani — Dystonie
3. Patofyziologie — Myorytmie
- (poly) EMG
— (backaveraging) EEG
_)' SSEF" Pro myoklonus svédgi:
4. Etiologie ) — Synchronni zaskuby
= anamnéza, I?CH _ — Spousténi nahlymi stimuly
- toxikologie, imunologie — PFetrvavani ve spanku
— neuroimaging, genetika
- likvor...
Diagnosticka rozvaha Diagnosticka rozvaha
| Svalova distribuce T
) , — Kortikalni (SM1 kortex)
— Generalizovany/ )
Multifokalni — Kmenovy
2. Svalova distribuce/ vzorec — AxidIni — Hyperekplexia
- pozorovani — Segmentalni/ fokalni (dréha startle reflexu)
« Casovy vzorec 3. Patofyziologie — Retikularni
— Nepravidelné zaskuby : EEOI{) EMG ing) EEG — Palatalni
- o ackaveraging Y
— Repetitivni (rytmicky) = SSEP — Spinalni

¢ Vztah k aktivité
— Klidovy
— Akéni (posturalni/ kineticky)
— Reflexni

— Spindlni segmentalni
— Propriospinalni

— Periferni

— Psychogenni (SMA)




Diagnosticka rozvaha

Poly EMG u kmenového myoklonu
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4. Etiologie
- anamnéza, BCH
- toxikologie, imunologie
— neuroimaging, genetika
- likvor...

Esposito et al, 2009

Elektrofyziologie

Kortikalni Subkortikalni  Psychogenni

Trvéni zaskubu 30-50 ms 50-300 ms >50 ms
Vztah antagonistd Synchronni Variabilni Variabilni
Poly EMG
Nabor svald Stereotypn‘i St‘e MR .| Temporalni
o < 1o | Mald temporalni | Mala temporalini o
béhem zaskubl P P variabilita
variabilita variabilita
EEG EEG korelat 20ms S 12
prechazejici M - Zadny Bereitschafts-
Back-aver. o zména voltaze P
zaskub potencial

Organicky Psychogenni

Latence C-reflexu <50 ms >100 ms variabilni

Upraveno dle Hallett M, 2010

Diagnosticka rozvaha

1. Myoklonus
x jiny typ dyskineze
- pozorovani

2. Svalova distribuce/

— Fyziologicky
— Hypnické zaskuby

vzorec — Skytavka
- pozorovani — Uzkost
3. Patofyziologie o,
- poly-EMG — Esencidlni (11%)
- i . L
> ggélsaveraglng EEG — Sporadicky
4. Etiologie — Hereditarni

- neuroimaging
— BCH, toxikologie
- genetika

- e

— Epilepticky (17%)
—Sekundarni (72%)

Caviness, 1999

Fokalni myoklonus

= z4skuby jedné svalové skupiny, generator kdekoliv v
nervovém systému, obvykle sekundarni
¢ Léze periferniho nervu
— Hemispazmus facialis
* Léze michy
— Ztrata inhibi¢nich interneuront zadnich rohd
— Rytmicky 0.5-3 Hz, pfetrvava ve spanku
e Léze kmene

— Palatalni myoklonus - 1.5-3 Hz, léze dentato-olivarni
idiopaticky x sekundarni
e Léze kortexu

— Epilepsia partialis continua (Rasmussenova encefalitis, CMP,
tumor)

— Repetitivni fokdlni myoklonus
— Jacksonské zachvaty

Axialni myoklonus

= flexe trupu, Sije, stehen a abdukce pazi (+ stah mimického
svalstva)

* Propriospinalni

— Horsi vleze, pfi pfechodu do spanku, pocit nutkani, >muzi
— Psychogenni

* Kmenovy retikularni

— Postanoxicky

— Toxicko-metabolicka encefalopatie (polékové, urémie...)
* Hyperekplexie

— Hereditarni

— Idiopaticka

— Symptomaticka (kmenové léze)

Multifokalni/ generalizovany
myoklonus

= zaskuby vice svalovych skupin ~ zvy$ena excitabilita SM1 kortexu
e ,prosta“ epilepsie
— Juvenilni myoklonicka epilepsie
* Progresivni myoklonicka epilepsie
— Lysosomalni onemocnéni (Lafora-body disease, Neuronalni ceroid-
lipofuscindza, Gaucherova nemoc)
¢ Progresivni myoklonicka ataxie (Ramsay-Huntuv cerebelarni sy)
— Unverricht-Lundborg
— MERRF
— SCA
— Celiakie
¢ Priznak toxicko-metabolické encefalopatie
— Polékovy
— Postanoxicky
— Metabolicky (urémie, dialyza, JT selhani, 174, INa, LCa, { Mg, L TGly)

¢ (para/ post) infekéni (encefalitidy s pomalou progresi, SSPE,
PMLE)




Polékovy myoklonus

Anti-infectious
PNC, cefalosporiny

Others

|A"'t lepileptics Antidepressants
* Kﬁiﬁ:ﬁnentia ss::itl:i?;;ika
Meuroleptics ; 5:;?:;:inovy
Anxiolytics

Antiparkinsonians
L-DOPA

opiates

Terapie myoklonu

Specificky postup: toxicko-metabolicky, polékovy,
psychogenni
Obvykle kombinace léku
e Kortikalni
— Valproat = clonazepam - levetiracetam
e Spindini
— Clonezepam, baclofen
¢ Postanoxicky
— Levetiracetam/ piracetam
— 5-hydroxytryptofan
¢ Esencialni myoklonus
— Propranolol
— (alkohol)
¢ Opsoklonus-myoklonus
— Kortikoidy, plasmafaréza, IVIG

Akutné vznikly myoklonus

Generalizovany/ multifokalni

¢ Postanoxicky (Lance-Adams sy)

¢ Polékovy ]’ JiP

* Metabolicky

¢ (Post) infekéni

¢ Epilepticky (parcialni motoricky zachvat)

e CID

Axialni/ Segmentalni

¢ Midniléze (trauma, komprese, ischémie, myelitis...)

Palatalni

¢ Léze kmene — dentato-olivérni trakt (CMP, RS, rhombencefalitis...)

Opsoklonus-myoklonus sy

¢ Virova infekce/ postinfekéni

e Paraneoplasticky (dospéli - 20% *CA prsu, anti-Ri*, déti — 50%
*neuroblastom*)

e celiakie

Pozvolna progredujici myoklonus

¢ Hereditarni
— Esencialni myoklonus
— Myoklonicka dystonie (DYT11)
— Syndrom progresivni myoklonické epilepsie
— Huntingtonova nemoc — young-onset

¢ Sporadicky

— Neurodegenerativni onemocnéni (kortiko-bazalni
degenerace, Alzheimerova nemoc, DLBD)

— Wilsonova nemoc
— Celiakie
— Whippleova nemoc (okulomastikatorni myorytmie)

¢ Psychogenni




