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Definice

Chorea

= Mimovolni, rychlé, nepravidelné pohyby, které interferuiji s
volni Cinnosti.

Dystonie

= Mimovolni svalovy zaskub, neucelny repetitivni pohyb nebo
abnormalni drzeni téla.

Spasticita

= Zvyseni svalového tonu, které patrné pri rychlém protazeni
svalu.

Podivny pohyb

= Abnormalni pohyb, ktery lze vyznamné ovlivnit distrakci Ci
nefyziologickym manévrem, a ktery je inkongruentni se
znamymi motorickymi projevy neurologickych onemocneéni.



spasticita vs. spasticka dystonie

Spasticita

= zvyseni svalového tonu pfri rychlém protazeni

Spasticka dystonie

= mimovolni pohyb nebo postura, které spasticita
doprovazi/vyvolava



Spektrum

chorea dystonie spasticita fixni p.

= spojité kontinuum
= Casté kombinace abnormadlnich pohybd/drzeni




volni pohyb

hyperkinetické hypokinetickeé

/

tres myoklonus  chorea dystonie spasticita fixni post.

rytmické fazicke tonické



podiVné
pohyby

vule

chorea dystonie spasticita




Zaruka uspechu

UMENI POZOROVAT UMENI PTAT SE
Jde o pohyb ? sam sebe (a kolegl):
= co se vsechno hybe? = typicky/bizarni vzorec ?
= rychly/pomaly ? = néco navic/nebo néco chybi ?
= pravidelny/nepravidelny ?
= nepfedvidatelny/stereotypni ? pacienta:

= v jaké situaci ?
= meni se s distrakci ?
= kombinace rliznych typl pohybu ?

= volni/mimovolni ?
= okolnosti ?

= kdy poprvé?

= rychlost progrese ?
= nékdo v rodiné ?

= dalSi priznaky ?

Jde o posturu ?
= ceho vseho?
= mobilni/fixni ?



Pozorujeme

chorea ++
dystonie +
i ‘ spast. d. +

podivny p. +

multifokalni,
generalizovany

fokalni, segmentalni,

+ generaliz., hemi-syndrom
hemi-

4 emi-syndrom
para-syndrom

+ variabilni



Pozorujeme

chorea ™ - typicky

dystonie J + R

Y atypicky

) ‘ spast. d. J ++ typicky

[ 3 . bizarni
‘ \ I podivny p. ™ - variabilni



Pozorujeme

chorea

dystonie

spast. d.

podivny p.

kognitivni deficit,
parkinsonismus

parkinsonisms,
mozeckovy sy.

pyramidovy sy.

falesny neurol. sy.,
psychiatricka
porucha, zisk

klid i pohyb

klid i pohyb
specificky pohyb,
geste antagoniste

klid i pohyb,
senzoricky podnét

klid i pohyb,
pritomnost
pozorovatele



Ptame se

chorea

dystonie

spast. d.

podivny p.

N2

™47

léky

|éky, spec.
pohyb, Uraz

CMP, asfyxie,
trauma, otrava

psych. stresor

dospélost
détstvi, adolescence

dospélost
détstvi, adolescence

vyssi vek, stfedni vék

stredni vék



Ptame se

chorea ano, ne pomald
dystonie ne, ano rychld, pomala poly-EMG
spast. d. ne ne

podivny p. ne fluktuace PFipravné EP, PAS



Tak co to tedy je?

Zakladem uspéchu:

= Poznat fenomenologii abnormalnich pohybu

= Udélat inventuru vsSech pritomnych symptomu

= Dat je do casovych, rodinnych a jinych souvislosti
= Znat zakladni EXPY syndromy

= Mit urcitou zkusenost

= Umeét se rozhodnout kdy poslat pacienta do centra



Chorea

A 3

Hand out, Jifi Klempir, Luhacovice 2012




Jak vypada chorea?

Rychlé, mimovolni, nepravidelné
svalové zaskuby korenového i
akralniho svalstva s dobre patrnym
motorickym efektem ruznych
svalovych skupin



Jak chorea zacina?

Akcentuje se stresem nebo pohybem
Mirni se relaxaci

Pocatek obvykle v obliceji a rukou
Zameéna s nadmernou gestikulaci, tiky

Pseudoucelné pohyby



Jak muze chorea vypadat?

atypicky blefarospasmus

chaotické pohyby oci s nedostatecnou fixaci
grimasovani

vyplazovani jazyka

dysartrie, dysfagie

zvukové fenomeény

kyvavé pohyby hlavou

flexe-extenze, addukce-abdukce prstu
,Soupave” pohyby ploskami nohou v sedu
priznak ,pseudobabinski

hypotonie svalstva, zivé reflexy



Chorea podle lokalizace

Fokalni

Hemichorea

Generalizovana



Specifické projevy chorey

RecC - explozivni az sakadovana dysartrie se
zménénou fonaci,

Dyskineze narusuji iv{/kéni a polykénl'

Priznak jazyka - pacient neni schopen
udrzet vyplazeny jazyk v klidu, mimovolné
zatahuje zpét do ust, i nevyplazeny jazyk se

v ustech mimovolné pohybuje



Specifické projevy chorey

o0 VvV

Priznak doucky = pfi stisku ruky

pacient mimovolné povoluje a svira dlan,
jakoby stisknuté prsty lékare “zmoulal”

StOj a chuze - kolébavé pohyby

v kyclich pri chuzi budici az dojem tanecniho
projevu



Varianty chorey

Balismus

= stereotypni mimovolni pohyby velké
amplitudy zpusobené zaskuby korenového
svalstva koncetin s rotacni slozkou

= Monobalismus
= Hemibalismus
= Bibalismus



Varianty chorey

Atetodza

= Nepredvidatelny, kontinualni, pomaly,
kroutivy, nezaujima setrvalou polohu, na
rozdil od chorey muze posti opakovanée
stejnou oblast, prevazné na akrech koncetin

,Pseudoathetoza”
= Porucha propriocepce
,Choreoathetoza”



Varianty chorey

,Chorea + dystonie

,Choreodystonie”



Choreatické spektrum

Choreoathet6za

Nepravidelny Plynuly pohyb
uly y

Chorea Athetoza

Rychly

intermitetni

Setrvala
postura



Stereotypie neni chorea

= Jednoduché nefragmentované pohyby
= Prevazneé na akrech koncetin

= Repetitivni (2-6Hz), vétSinou rytmické
= Objevuji se v klidu

= \/étSinou nevedomeé

= Muze se mirnit distrakci

= Nékdy potlacitelné vuli

= \/lyskyt v Case variabilni

= Neinterferuiji s aktivitami jedince



Chorea + jiné poruchy hybnosti?

Chorea +

= Jiné dyskineze
= Tres

= Parkinsonsimus
Chorea +

= Ataxie

Polyneuropatie

Epilepsie

Parézy

Okohybna porucha
=777



Na co se ptame?

Jak rychle to zacalo?
= Akutni—iu chron. progresivnich onem.
= Subakutni
= Chronicka — stacionarni, progresivni
V kterém véku to zacalo?
= Kojenci
Kernikterus, Lesch Nyhanlv syndrom, ataxia teleangiectatica
Predskolni vék
DMO, Sydenhamova, polékova, benigni hereditarni chorea
Skolni vék, adolescence
Stredni vek
Senium — senilni chorea



Na co se ptame?

Meél to nékdo v rodiné?
= Hereditarni
= Sporadicky vyskyt - nevylucCuje hereditu!!!

Uzival nejaké léky?

= antipsychotika a jejich derivaty, LDOPA, agonisté dopaminu,
kontraceptiva, anticholinergika, fenytoin, karbamazepin,
metylxantiny, opiaty steroidy, antihistaminika, lithium,
tricyklicka antidepresiva

Uzival navykové latky ?
= — kokain, amfetaminy

Byl to prvni priznak?



Na co se ptame u chorey?

Jaké ma pacient dalsi potize?

Neurologické

Psychiatrické

Kognitivni

Infekce — borrelie, HIV, Creutzfeldt-Jakob. n., absces CNS

Autoimunitni onem. - Sydenhamova chorea, SLE, antifosfolipidovy
syndrom, vaskulitida

Hormonalni poruchy — chorea gravidarum, tyreotoxyikdza
Poruchy mineralli - hyponatrémie

Interni onemocnéni — hyperglykémie, polycytemia vera
Operace v celkové anestézii —, post pump syndrom*
Trauma mozku

Muze to byt psychogenni?

VSechno nebo jen néco?



Co bezne laborator vysetruje?

Na, Ca, Ca %, glykémie

TSH, fT4, parathormon,

FW, KO + dif., CRP, ASLO, HESLO a dalsi imunolog. vys.
Wilsonova nemoc

= Cu volna a celkova, ceruloplasmin, odpad Cu v moci
= KF prstenec

= Jaterni biopsie

McLeod, choreoakantocytdza (vzacné)

= CK, LD, myoglobin

= Akantocyty

= EMG - u neuropatie, amyotrofie

= EKG, TTECHO - arytmie, kardiomyopatie
Neuroferritinopatie (extrémneé vzacna)

= Snizeny Fe a ferritin v séru



Co vidime na mozku?

= Fokalni léze
= CD, PUT,Th, subthlamus, NR
= Atrofie striata

= Huntingtonova n., McLeoduv
syndrom, choreoakantocytoza

= Atrofie CRBL (+ kmene)
= Hereditarni ataxie
= Generalizovana atrofie
= VetsSi nez odpovida veku?
= Mnoho vaskularnich zmén?




Kdy pomaha MR?

Neuroferritinopatie




Co Ize v CR testovat?

Autozomalneée dedicné onemocnéni

Huntingtonova nemoc
Spinocerebellarni ataxie -1,2,3, 6,7,8,10,12,17, DRPLA
= Autozomalne recesivni onemocnéni

Friedreichova ataxie
Wilsonova nemoc — testuje se jen nekolik mutaci

Deficit pantotenat kinazy
Ataxia teleangiectasia — mezi 12-36. tydnem (a-fetoprotein)

= X vazané onemocneéni
Lesch NyhanUv syndrom — kojenci a batolata



V deétstvi

Sydenhamova chorea

Polékova

Détska mozkova obrna

??? ...... poslat pacienta do specializovaného centra...?

V dospélosti

Vaskularni

Polékova

Senilni chorea

Huntingtonova nemoc

??? ...... poslat pacienta do specializovaného centra...?



Symptomaticka terapie

Antipsychotika

Tiaprid od 50 mg do 600 mg za den
Risperidon od 0,5 mg do 4-5 mg za den
Olanzapin od 2,5 az 10 mg za den
Klozapin od 12,5 az 70mg za den
Haloperidol od 0,5 az do 10mg za den

GABAergni stimulace

Klonazepam od 0,5 az 6mg denné
Valproat od 150 -1500mg denné

Amantadin sulfat - 100 - 600mg denné

Presynapticka deplece dopaminu
= Tetrabenazin do 150-200mg denné



Petra Havrankova

Dystonie

XIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Jak na dystonii

Je to opravdu dystonie ?!
Snazit se odhalit jeji pricinu!

LéCit ji (specificky x symptomaticky)!

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Dystonie

Mimovolni pohyb nebo abnormalni
postaveni casti tela?

Mozné oboji i u jednoho pacienta
Relativhé neménny vzorec

Mobilni x fixni dystonie

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Geste antagoniste

Manévr (dotyk), kterym
pacient mirni priznaky
dystonie

Zcela specificky pro
dystonii

Podporuje dg. dystonie

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Paréza n. trochlearis

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Dystonicky tres

Meénlivy vyskyt
Meénliva amplituda

MuUze predchazet
dystonii

Dif. dg. esencialni tres

XIl. kurz EPO - Luhacovice 19.5.-22.5.2011



S ¢cim vsim se dystonie kombinuje

Myoklonus — myoklonicka dystonie

Chorea — sekundarni formy dystonie
(Huntingtonova nemoc, Tardivni dyskinéze,
Parkinsonova nemoc atd.)

Parkinsonsky syndrom — parkinson plus
syndromy

XIl. kurz EPO - Luhacovice 19.5.-22.5.2011



Klasifikace dystonii

I. Vék pocatku

V détstvi V dospélosti
1. Vyskyt
Paroxysmalni Diurnalni Kontinualni
lll. Distribuce
A
Fokalni Generalizovana
IV. Etiologie

Primarni Heredodegenerativni Sekundarni



Etiologie dystonie —kdy je dulezita?

LéCebné x genetické souvislosti

XIl. kurz EPO - Luhacovice 19.5.-22.5.2011



Specifické moznosti lécby dystonii

Dopa responsivni dystonie
Wilsonova nemoc
Polékové syndromy

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Dopa responsivni dystonie

(DYT 5 dystonie)

AD
zpravidla pocCatek na
DK
Vznik do 26 let —
nejcastéji Skolni vek
diurnalni fluktuace
reaguje vyborne na
|écbu L —Dopa (obvykle
jiz v davce cca 300 mg)

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Dystonie u W il:sonovy choro \by

Neurologické priznaky
tremor (81%)

Psychiatrické priznaky
Uzkost,deprese (35%)

dysartrie (48%)

kognitivni porucha (17%)

hypokineticko-rigidni syndrom (35%)

psychotické projevy (13%)

mozeckové priznaky a posturalni
poruchy (35%)

dystonie (23%)

U kazdého nemocného do 45 let véku
s jakymkoliv expy ¢i mozeckovym syndromem
-> vyloucit Wilsonovu nemoc

X1l kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012




Dystonie u Wilsonovy choroby

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Akutni polékova dystonie

Mladi dospéli

Klasicka neuroleptika + jejich derivaty
(thiethylperazin — Torecan, metoclopramid —
Cerucal)

Nejvice hlava a krk (grimasovani, okulogyrni krize,
trismus, torticollis)

Lécba: biperiden i.v. , benzodiazepiny i.v. poté nutno
pokracovat alespon 14 — 21 dni p.o. biperiden

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Tardivni dystonie (TD)

Pri dlouhodobé lécbé neuroleptiky

(vice nez 3 meésice)
NejCastéji - blefarospasmus, cervikalni
dystonie, okulogyrni krize

LéCime jen TD, které obtézuji pacienta

Lécba: nahrada neuroleptika, anticholinergika
(biperiden...), botulotoxin




Dedicné formy dystonii

Néekolik desitek forem

DYT 1

DYT 5 (Dopa responsivni dystonie)
DYT 11 (Myoklonicka dystonie)

XIl. kurz EPO - Luhacovice 19.5.-22.5.2011



DYT 1 dystonie

50% generalizovanych
dystonii s Casnym
zaCatkem

zacatek 4-20 let

v 95% zacina na
koncetiné

pozdni stadium -
rozvoj fixované
dystonie

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Myoklonicka dystonie

AD (DYT 11)
Myoklonus + dystonie
Rozvoj v pubertée

Zlepseni po alkoholu

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Specificka lécba dystonii

Dopa responsivni dystonie — L — Dopa (300 —
800 mg denneé)

Wilsonova choroba — penicilamin, zinek

Polékové syndromy — anticholinergika,
benzodiazepiny

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



F 7

Symptomaticka peroralni lecba

dystonii

e Anticholinergika — lepsi tolerance u déti, u dospélych
riziko poruch paméti, pouziti hlavné u generalizovanych
dystonii (biperiden, benztropin, trihexyphenidil)

eBenzodiazepiny — pro fokalni i generalizované dystonie,
riziko Utlumu (klonazepam, diazepam, tetrazepam)

eBaclofen — intratekdlné u generalizované dystonie

e Amantadin — hlavné off dystonie



Symptomaticka lécba dystonii

Lokalni lécba

e Davka x technika aplikace (EMG kontrola)
e Nejdrive |lze opakovat za 3 mésice

e Botulotoxin A (Botox, Dysport)

e Botulotoxin B (Myobloc)

Chirurgicka lécba

e DBS (globus pallidum) (u rdznych typu i pric¢in dystonie)

e Pallidotomie, thalamotomie



Co je duleziteé...

Dystonie je nesmirné variabilni!

Nektere jednotky jsou specificky |éCitelné
(Wilson, DRD, polékové)!

XIIl. kurz EPO - Luhacovice 17.5.-20.5.2012



Podivné pohyby

Tereza Serranova

Podivné pohyby

¢ Inkongruentni s organickym onemocnénim
¢ Inkonzistentni v ¢ase

- Psychogenni porucha hybnosti?

Psychogenni poruchy hybnosti (PPH)

aZ 10% pacienti ve specializovanych centrech

— Tremor (37%)

— Dystonie (30%)

— Myoklonus (12%)

— Poruchy chtize (10%)

— Parkinsonsky syndrom (5%)

— Tiky (2%)

— Ostatni (5%) Hallett, Fahn, Jankovic et al., 2005

Kritéria podporujici diagnosu PPH
Anamnesa

¢ Nahly pocatek (symptomy €asto od pocatku maximalni)

¢ Staticky pribéh

¢ Spontanni remise/vylééeni

¢ Paroxysmalni symptomy

¢ Psychiatricka komorbidita (deprese, tzkost)

¢ Rizikové faktory konverzni poruchy (zneuzivani ¢i trauma)

¢ Psychologické stresory (€asto maly traz, fizeni o odSkodnéni)
¢ Mnohotné somatizace i nevysvétlitelné obtiZze v minulosti

¢ Sekundarni zisk (¢asto neni zjevny)

¢ Zdravotnicka profese (neni ¢asta)

Gupta a Lang, 2005

Kritéria podporujici diagnosu PPH
Klinicky nalez

Inkonzistentni projevy

variabilita v case

distraktibilita

selektivni postizeni
Inkongruentni s organickym postizenim

smiSené casto bizarni pohybové projevy

paroxysmalni ataky

precipitované paroxysmy (sugestibilni/startle)
Sugestibilita
Energeticky naroéna produkce/extrémni pomalost pohybu
Delsi latence a excesivni ulekova reakce na podnét
,Falesné‘pfiznaky (slabost, neanatomické poruchy diti)
Tize postizeni neodpovidajici objektivnimu nalezu
Porucha Feci se zadrhavanim ¢i hatmatilkou

Gupta a Lang, 2005

,Falesné’ neurologické ptiznaky

Hooverdv pfiznak Neanatomicka porucha &iti




Fahnova-Williamsova kritéria PPH

Dokumentovana PPH

ustup po psychoterapii, sugesci, placebu nebo fyzioterapii nebo
,pokud nepozorovan

Klinicky stanovena PPH
inkonzistence v ¢ase nebo
inkongruence s organickym onemocnénim
+
»falesné” neurologické pfiznaky, mnohocetné somatizace,
zjevna psychiatricka porucha

Williams a Fahn 1995

Fahnova-Williamsova kritéria PPH

Pravdépodobna PPH

inkonzistence v ¢ase nebo

inkongruence s organickym onemocnénim nebo
jiné ,falesné” neurologické priznaky nebo
mnohocetné somatizace

MozZna PPH
Konzistentni nebo kongruentni
+PFitomnost emocionalni poruchy

Williams a Fahn 1995

Diagnoza PPH

Diagnéza PPH je klinicka, zaloZena na pfitomnosti
pozitivnich funkénich pFiznakt (inkonzistenci a
inkongruenci), ne per exclusionem

Psychiatrické diagnézy u PPH (DMS IV.)
*Somatoformni porucha
—Konverzni porucha
—Somatizace
eFaktitivni porucha
*Simulace
*Deprese a Uzkost

»Typicky fenotyp“ psychogenni dystonie

Typicky “fixni”’
— HK seviena pést

— DK invertovana a plantarné
flektovana noha

Asociovana s bolesti

— obraz CRPS typu 1

Drobny Uraz vanamnéze
Atyp. distribuce vzhledem k véku
Chybéni vazby na spec. ¢innost
Chybéni sensorického triku
Spatna odpovéd na BTX

»Typicky fenotyp“ psychogenni poruchy chtize

* Hezitace
¢ Excesivni pomalost

¢ Dramaticka odpovéd na
testy posturalni stability

¢ Pady k examinatorovi

+ Uzka baze

* Astazie-abazie

¢ Provazolezecka chize

¢ PFikréena chize s
neekonomickymi pohyby

¢ Tahani DK

Diagnoza PPH

¢ Neurofyziologie: zasadni u tfesu a myoklonu, ale u
dystonie maly vyznam
EMG: absence kokontrakeci

parova asociativni stimulace: normalni plasticita u
psychogenni dystonie (auartarone et at, 2006)




Dif. Dg.
Cave:

Bizarni pohybovy projev neznamena psychogenni poruchu hybnosti!
Jakékoliv organické onemocnéni se miZe prezentovat atypicky!

*Organicka dystonie
*Tiky
*Paroxysmalni kinezigenni a nonkinezigenni dyskineze

*Hyperkineze pfi psychiatrickych onemocnénich
— Stereotypie
— Manyrismus
— Katatonie

Dilema

PFitomnost pozitivnich funkénich pfiznakl nevyluéuje
koincidenci s organickym onemocnénim.

Inkonzistence a inkongruence je znamkou PPH,

ale nelze odlisit védomou a nevédomou produku.

*Faktitivni porucha ,;ZLN‘ \\\
Simulace l"

%@

fMRI: jiny vzorec aktivace u pacienti s psychogenni parézou
nez u kontrol které parézu simulovaly
Conversion Disorder - Weak Right Ankle

t score

t score

]|

= Moving R>L
= Moving L>R

Stone, 2007

Management PPH

¢ Vysvétleni diagnézy
* Fyzioterapie
¢ Kognitivné behavioralni terapie
¢ Farmakologicka intervence
— Tricyklicka antidepresiva
— SSRI
— Gabapentin
¢ Psychiatricka intervence

¢ Sugesce, psychodynamicka psychoterapie

* Prognéza, zvlast pfi dlouhodobém pribéhu neni pfFizniva.

Shrnuti — podivné pohyby

Podivné pohyby mohou byt psychogenni i organické etiologie a
muZe jit i o koexistenci.

Psychogenni poruchy hybnosti (PPH) nejsou vzacné.

Diagndza PPH je zaloZena na splnéni dg. kritérii a nikoliv na

vylouéeni viech pfiin ,,organicity”.

Diagndza psychogenni dystonie mUze byt obtizna, vyuZiti
pomocnych metod je limitované.

Management PPH je multimodalni, vyZaduje individualni
pfistup, mezioborovou spolupraci.
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