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PROGRAM

Legenda:
Spolecny
Zakladni kurz - c¢astnici do 30 let a ti, ktefi se neztucastnili kurzu 2011 ani 2012

Kurz pro pokrodilé - atestovani neurologové, opakovana Ucast na kurzu

Patek 17.5.2013

Blok 1
9:00 — 10:00
Cerebellum a mozeckové syndromy (J. Roth, H. Brozova)

10:00 — 10:30
kavova prestavka

Blok 2
10:30 — 12:00
Sekce 2a
(edukaéni grant UCB)

10:30 — 12:00

Sekce 2b

(edukaéni grant Abbvie)

Akutni stavy u extrapyramidovych
onemocnéni

Akutni neurologické stavy (R.Jech)

Akutni psychiatrické stavy (T. Uhrova)

12:00 — 14:00

obéd
14:00 — 15:30
Sekce 3b
Funkéni poruchy hybnosti

Diferencialni diagnostika funkénich poruch
hybnosti (E. Ruzicka)

Terapeutické postupy u funkénich poruch
hybnosti (T.Serranova

Blok 3
14:00 — 15:30
Sekce 3a
Parkinsonova nemoc - pozdni stadium
onemocnéni a jeho |écba (P.Dusek)
Atypické parkinsonské syndromy (H.
Brozova)
Tremor - klinické projevy, diagnostika a [écba

15:30 - 16:00
kavova prestavka

Blok 4
16:00 — 17:30

Sekce 4a
(edukacni grant Medtronic)

Chorea - klinické projevy, diagnostika a I1é¢ba
(J.Klempif)

16.00-17.30

(edukacni grant Ipsen)
napéti

Dystonie - klinické projevy, diagnostika a
[écba
(P. Havrankovd)

Rigidita, dystonie a spasticita - klinické
projevy a lécba (R. Jech)

Fyzioterapeutické postupy u zvySeného
svalového napéti (M. Hoskovcova, O. Gal

Blok 5
18:00 — 19.30
1. lekce tance: Waltz a Jive

Volny ve €er
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Legenda:
Spolecny
Zakladni kurz - c¢astnici do 30 let a ti, ktefi se neztucastnili kurzu 2011 ani 2012

Kurz pro pokrodilé - atestovani neurologové, opakovana Ucast na kurzu

Sobota 18.5.2013

Blok 6
9:00 — 10.00
Frontélni laloky a syndromy z jejich postizeni (K.Zarubova, T. Nikolai)

10:00 — 10:30
kavova prestavka

Blok 7
Sekce 7a
Myoklonus — klinické projevy, diagnostika a
Iécba (R. Jech)

10:30 — 12:00
Sekce 7b

Neuropsychiatrie

Poruchy kontroly impulsu, dopaminovy
dysregula¢ni syndrom a delirium

v kazuistik&ch a kvizech

T.Uhrova, K. Zarubova

Tiky — Klinické projevy, diagnostika a l1é¢ba
(E. RGzicka)

12:00 — 14:00
obéd

Blok 8
Polékovéa extrapyramidove syndromy
(E. Ruzicka)
Funkéni poruchy hybnosti

Genetika extrapyramidovych syndromu: od
genotypu k fenotypu. Program expy sekce

(T. Serranova) Dystonie (R. Jech)
I
Spinocerebellarni ataxie (M. Bares)
15:30 — 16:00
kavova prestavka

Blok 9
16:00 — 17:30

Videoprezentace pacientl (zakladni dif. Dg.
Expy syndrom@ a onemocnéni)

Videoprezentace pacientt
(obtizné pfipady z praxe, diagnostika a
|écba

1. Jak pfipravit expy kasuistiku
videodokumentace pacienta, zpracovani a
prezentace kazuistiky

2. Videokazistiky expy syndromu a dif. dg.
(h. BroZzova, O. Ulmanov4, P.Havrankova)

(Gcastnici byli vyzvani, aby pfihlasili viastni
pripady, pfi vétSim zajmu bude skupina
rozdélena)

(J. Roth, E. Ruzicka)

Blok 10
18:00 — 19:30
2. lekce tance: Quickstep a Salsa

20:00 — 23:00
Spolecensky vecer
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Legenda:
Spoleény program
Zakladni kurz - Gc¢astnici do 30 let a ti, ktefi se nezucastnili kurzu 2011 ani 2012

Kurz pro pokrodilé - atestovani neurologové, opakovana Ucast na kurzu

Nedéle 19.5.2013

Blok 11
9:00 — 10:00
Zobrazovaci vySetfeni u extrapyramidovych onemocnéni — indikace a nalezy
CT a MRI (J. Vymazal)
SPECT a PET (P. Du$ek)

10:00 —10:30
kavova prestavka

Blok 12
10:30 — 12:00
Klub abnormélnich pohybu: "Souboj center Praha-Brno-Olomouc" (kolektivy 3 center)
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CEREBELLUM

Jan Roth a Hana Brozova

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a VSeobecna fakultni nemocnice v Praze

Cerebellum - funkce

— Vzpfimené postaveni

— Rovnovédha

— Koordinace pohybt

— UdrZovani svalového napéti

— Oc¢ni pohyby
— Motorické uceni — skills

— Jiné kognitivni role

integrace informaci pro plén, zahajeni a priibéh pohybu

L e e oo
3 funkéné — anatomické casti: Vestibulocerebellum
Hemispere Vermis .
vkl f"’lﬁ Archicerebellum

Anterior Lobe
Primary Fissure

Harizantal Fissure

Posterior Fissure

Flocculonacdular l
Lobe

Flocculus

Posterior Lobe

Pars flocculonodularis ( a ¢ast vermis)

Aferentace:

-vnitini ucho, vestibularni jadra

-colliculi superiores a zrakova kdra (zrakové podnéty)
Eferentace:

vestibularni jadra

Funkce:

rovnovaha a o¢ni pohyby

Naodulus
Neurologicka klinika a Centrum Klinickych neurovéd Neurologicka klinika a Centrum Klinickych neurovéd
Spinocerebellum Cerebrocerebellum ¢i pontocerebellum
Paleocerebellum Neocerebellum

Vermis a lobus anterior

Aferentace:

-micha, trigeminus

-zrakovy a sluchovy systém

Eferentace:

kmen a déale do michy a do kortexu

Spinocerebelldarni mozecek md somatotopickou projekci
Funkce:

pohyby trupu i konéetin, pohybové sekvence, nticipace
budoucich fazi pohybu ,,feed-forward“

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. [ékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Lateralni ¢asti hemisfér (lobus posterior)

Aferentace:

kortex parietalni laloku skrz pontinni jadra (cortico-ponto-
cerebellarni draha)

Eferentace:
-pres thalamus do premotorické a primarni motorické kdry
-nucleus ruber

Funkce:

pldnovani pohybu, zpétnovazebné kontrolni mechanismy,
kognitivni funkce

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

nnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. [ékarské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze:




SpOjenl’ cerebella Vstup a vystup informaci zpracovavanych v mozec¢ku

¢ Dolni pedunkuly (corpus restiforme) — prodlouzena Cerebelldrni kortex
micha Kortex Splhava
— Aferentace spinocerebellarni drahy a Micha mmm) | vidkna Purkyfiovy ‘ Cerebellarni
vestibulocerebellarni dréhy Vestibularni Mechova buriky jadra
. L systém vldkna
— Eferentace k vestibuldrnim jadrum

Kortex,
Mozkovy kmen === Horni
Thalamus pedunkuly

¢ Stfedni pedunkuly (brachia pontis) - pons
— Aferentace kortiko-ponto-cerebellarni draha

¢ Horni pedunkuly (brachia conjunctiva) - mesencefalon
— Vse eferentni: thalamus — kortex
— nucleus ruber — micha

a;

e s skt nemocnice e s ‘ Eifi:!:i‘i::il“f e, - ot bt s ecbeen ot nemricePrace
Mozeckova jadra a jejich spoje Hlavni projevy dysfunkce mozecku
* Ataxie:
* Ncl. fastigii > vestibularni jadra, retikularni formace — koncetiny, trup, hlava, fe¢, chize
— Rovnovdha a oéni pohyby * Rec:
— sakadovana, skandovana
. . o e Tonus
¢ Ncl. globosus, emboliformis—— kontralateralni thalamus a

— Hypotonie, hyperexkursibilita, zvy$end pasivita, kyvadlové rr., rebound

ncl. ruber fenomény (Stewart-Holmes, sukuse trupu, ressaut)
— Chize * Volni pohyby:
— dysmetrie, dysdiadochokinesis, dyssynergie
. - R e Chaze:
¢ Ncl. dentatus—— kontralateralni thalamus > primdrni ataxie trupové | konZetinova
motoricky a premotoricky kortex, kontralaterdini ncl.ruber N P
micha e Tres:

— koncetiny: akéni kineticky i se slozkou posturalni,

— Pldnovdni pohybu, koordinace pohybu koncetin — trup a hlava: titubace

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Ataxie-hlavni projev poskozeni vice systému nezZ jen cerebella

* Poruchy optomotoriky - co Ize vySetfovat rutinné -
— Fixace pohledu na nehybny cil - neudrzeni fixace systém

— Sledovaci pohyby - makro square-jerks Dysartrie ) ne ne

— Nystagmus pfi fixované poloze asi 30% od stfedni Nystagmus pomémé ¢asto  ano ne

¢ary — pohledovy nystagmus, rychla slozka vidy k ano

tchylce bulbu Ataxie konéetin  ano ne na DKk ano
— Sakadické pohyby — okularni dysmetrie Vertigo Obvykle ne, e “ne

nékdy vsak ano

Porucha ano (Romberg— ano (Romberg +) ano (Romberg +)
rovnovahy i+)
Vibraéni €iti zachovano zachovéno postizené

R evuoncssanias commmnisgnsesans Proprioceptivni  zachovany, nizi  zachovany snizeny aZ

wwwwwwww Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Ir vymizelé




Clenéni pficin cerebellarnich ataxii

* Pomocna voditka
— Pocatek v détstvi vs v dospélosti
— Sporadicky vs hereditarni vyskyt
— Akutni vs subakutni vs chronicky rozvoj
— Rychla progrese vs pomald progrese
— Staticky vs epizodicky vs progresivni pribéh
— Cista ataxie vs ataxie s pridatnymi projevy
— PFidatné projevy neurologické vs non-neurologické

ologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

Neurt
= Universita 1 a praze

¢ hodiny:
¢ Wernickeho encefalopatie
e Cévni
* Toxické
* Traumatické
e dny:
— Miller-Fishertv syndrom (ataxie, oftalmopl., areflexie)
— parainfekéni etiologie (EBV), virova cerebelitis
¢ tydny aZ mésice:
— paraneoplasie (hl. plice, mamma, ovarium, Hodgkin)
- CID
— imunitné zprostredkované
— tumory
¢ roky:
— neurodegenerativni

Neurt
= Universita 3 a praze

Ziskané cerebellarni ataxie 1

KI jednotka
EehEmiEREmeraE e A utni potatek, hemi sy, CT & MRI
_Typickf/ pribéh, likvor, MRI

NGB AToZEEKM T &i R
Anomlie CCpfechodu MRl

alkohol, cytostatikaEIEIN L)
(cytarabin, 5-fluorouracil), rtut, bismut,
oluen, Iéky-fenytoin, lithium

akutni cerebellarni ataxie (deti), I\ MI1Ye13
Postinfekéni anamnéza, MR, likvor

Bickerstaffova encefalitis MRI, likvor

Creutzfeldt-Jakobova nemoc pribéh, 14-3-3, biopsie tonsil...

ologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
1. ket :

Neurt
= Universita praze

Ziskané cerebellarni ataxie 2
prikaz |

Anti-Hu, anti-Yo, anti-Ri...
biopsie duodena, Gliadin, anti-
endomysialni protilatky...
anti-GAD protilatky

Paraneoplastické
precitlivélost na gluten

zprostifedkovana anti-GAD
protilatkami

zprostifedkovana anti-GLU
receptorovymi protilatkami

anti- GLU receptorové protilatky

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita , 1. ékafska &

e

Dédicné cerebellarni ataxie

— Autozomalné dominantni
« Casto pozitivni RA

— Autozomalné recesivni
* Prakticky nikdy pozitivni RA

— X-vdzané
* Nemocni muzi, jejich synové zdravi, dcery prenasecky

— Mitochondridlni
* matefska linie pfedani mutace

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd
= Universita 1 a praze

Autozomalné dominantni

¢ Spinocerebellarni ataxie (SCA)
—SCA1-28
-vétsina SCA ma hereditu na podkladu tripletovych expanzi

¢ Dentatorubropallidoluysianska atrofie (DRPLA)
¢ Episodické ataxie (EA)

e TestovanivCR:SCA1,2,3,6,7, 10,12, 17, DRPLA

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
= Universita 1 a praze
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Sporadické cerebellarni ataxie
Ani dédi¢né, ani ziskané — zcela nejasné

*MSA

— 25-35% idiopatickych progresivnich ataxii se do nékolika
let rozvine do obrazu MSA

eldiopaticka cerebellarni atrofie s pozdnim pocatkem

1. Je to skutecné cerebellarni ataxie?
propriocepce
vestibularni
poruchy chize s instabilitou, napt. frontalni apraxie chlze

MRI ! Vidy!!!
-cerebellarni atrofie, atrofie pontu, kortikalni atrofie,

specifickd znameni: napf. hypointenzity stfedniho pedunklu
atd.

Neurologickd kinika a Centr
Universita Karlova v Praze, 1.

3. Dulezité body anamnesy
Alkohol, toxické latky, l1éky, onkologické onemocnéni
Infekce, autoimunni onemocnéni
Zmény na vaze (tumor, hypotyredza), prijmy (celiakie), zn.

dysautonomie, onko anamnéza, imunosuprese (oportunni
infekce, lymfom)

4.Heredita?
—negativni RA nevylucuje genetickou pficinu
—CAVE: umrti v mladém véku
—ptat se i na jiné Udaje z RA: napf. jiné expy priznaky -
parkinsonsky syndrom, DM a hluchota, pfedc¢asna ovaridlni
insuficience...

5. Neni to ndhodou MSA?

— 25-35% idiopatickych progresivnich ataxii se do
nékolika let rozvine do obrazu MSA

6. Pokud je to SCA
V Evropé castéjsi SCA 1,2,3, 17, nutno se fidit
pfidatnymi symptomy

7. O paraneoplastické etiologii ma smysl uvazovat
pouze pokud se rozviji max. 1 rok

Neurologickd Kinika a Centrum Kiinic
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks

11
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Extrapyramidové syndromy:
uvod

Jan Roth
Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd

Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Extrapyramidovy systém
versus
Bazalni ganglia

Extrapyramidové syndromy, onemocnéni
versus
Movement Disorders

Movement Disorders
Vse expy
+
Ataxie
Spasticita

¢ Poruchy fizeni hybnosti

Prevalence na 100,000
Polékové hybné poruchy ?
Psychogenni poruchy hybnosti ?
Syndrom neklidnych nohou 9,600
Esencialni tremor 4,000
Parkinsonova nemoc 148
Touretteliv syndrom 50
Fokalni dystonie 30
Myoklonus 9
PSP 6
Ataxie hereditarni 5
Huntingtonova nemoc 5
MSA 4
Generalizované dystonie 3
Wilsonova nemoc 3

Bazalni ganglia

nncl. caudatus

n putamen

n gl. pallidus

n ncl. subthalamicus

n ncl. accumbens

n ncl. basalis Meynerti

souvisejicjadra:
namygdala

n thalamus

n subst. nigra

n ncl. ruber

n ncl. pedunculopontinus

Funkce bazalnich ganglii
¢ Postura, svalové napéti

* Vrozené pohybové vzorce, automatické a naucené pohybové
stereotypy:
— chlze, re¢, gestikulace, drzeni téla, vyraz obliceje...

« Rizeni sloZitych a vysoce specializovanych ¢innosti:
— sporty, hra na hudebni nastroje, obsluha pfistroj(...

¢ Osobnost, chovani, emocniladéni a kognitivni ¢innost

Paralelni okruhy bazalnich ganglii

Motoricky ~ Okulomotoricky Dorsolateralni Orbitofrontalni Piedni
okruh okruh okruh okruh cingulatovy
okruh

PUT CAU b CAU h CAU h ACC

VLTh VA-MDTh VA-MD Th VA-MD Th MD Th

12



2a1

motoricky okruh
bazalnich ganglii

© o. Fiala & E. Riitka, 2005

Paralelni okruhy bazalnich ganglii

Motoricky ~ Okulomotoricky Dorsolateralni Orbitofrontalni Piedni
okruh okruh okruh okruh cingulatovy
okruh

PUT CAUb CAU h CAU h ACC

VLTh VA-MDTh VA-MD Th VA-MD Th MD Th

* Dorsolateralni prefrontalni syndrom

— Exekutivni dysfunkce, tj. poruchy cilené c¢innosti a reseni
problému, paméti a uceni.

* Orbitofrontalni syndrom
— Desinhibice chovani, emocni labilita

* Predni cingulatovy (mediofrontalni) syndrom
— Pohybova chudost, ztrata komunikace, pfijmu potravy
— akineticky mutismus

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
wwwwwwww Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Striatum: hlavni pfepojovaci stanice
modulacnich okruhii

« Ventralni striatum
¢ Nucleus caudatus =——— Psychika

» Dorsalni striatum

¢ Putamen Motorika

Extrapyramidové syndromy

| Hypokineticky (parkinsonsky, | Hyperkinetické
hypokineticko-rigidni, O tremor
hypokineticko-hypertonicky) O chorea

0 dystonie

Q myoklonus

a tik

parkinsonsky syndrom

¢ hypokineze = sniZzeny rozsah pohybu
— bradykineze = pohybové zpomaleni

— akineze = porucha startu pohybu

+

* rigidita = svalova ztuhlost

— fenomén olovéné trubky, ozubeného kola

* klidovy tfes

¢ Poruchy stoje a chlize

13
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Tremor

¢ rytmické mimovolni oscila¢ni pohyby ¢asti téla
pusobené stfidavymi stahy reciproéné
inervovanych svalt

Neurologicks inika a Centrum Kiinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Chorea

¢ mimovolni, rychlé, nepravidelné a nestereotypni
pohyby v ndhodné distribuci a to jak kofenového,
tak i akralniho svalstva.

Dystonie

pFetrvavajici svalové stahy pUsobici
krouceni a opakované pohyby nebo
abnormalni postaveni postiZenych €asti
téla

relativné stereotypni vzorec

Myoklonus

* Pozitivni
—rychly, kratce trvajici svalovy zaskub

* Negativni
—nahlé a kratkodobé preruseni volni svalové
kontrakce

Tiky

Nahlé, nepravidelné se opakujici, stereotypni
pohyby nebo zvuky rusici normalni aktivitu;

napéti. Mohou byt pifechodné potlaceny vili.

predchazi jim nutkani a nasleduje uvolnéni vnitiniho

14
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Diagndza a priznaky PN

* Diagnéza Parkinsonského syndromu

Parkinsonova nemoc 1. Hypokineza/ akineza

.. ’ . , L pro diagndzu PS nutna
klinicky obraz, diagnéza a g ?lvgldlta B omost akinety a1
diferencialni diagnodza L e daliho pfiznaku

4. Posturalni instabilita

Petr Dusek « Patologickou dg. PN podporuje

1. Klidovy tremor
P o . 2. Asymetrie pfiznakd
Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd

Universita Karlova v Praze, 3. Odpovidavost na L-DOPA Hughes, 1992
1. lékarska fakulta a VSeobecna fakultni nemocnice v Praze

Akineza Akineza
¢ Akineza = chudost automatickych i volnich pohybU ¢ Akineza = chudost automatickych i volnich pohybU
* Hypokineza = sniZzend frekvence a amplituda * Hypokineza = sniZzend frekvence a amplituda
e Bradykineza = zpomaleni pohyb e Bradykineza = zpomaleni pohyb
¢ Na co se ptat? ¢ Na co se divat?

— Zmenseni pisma — Snizena synkineza

— Porucha zapinani knoflikt

— Snizena frekvence mrkdani, mimiky
— Sourani DK

— Dekrement, arytmie, zarazy

— Zpomaleni ¢innosti — Porucha vstavani ze sedu

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd Neurologi
wwwwwwww Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze Universita

Rigidita Tres

* Zvyseny svalovy tonus e Typicky

— V klidu i pfi pasivnim pohybu
— Flexort (>) i extenzord
— Cely rozsah pohybu v kloubu

— Akcentace pohybem kontralateralni
koncetinou (Froment(v manévr)

— Inverzné zavisly na rychlosti pohybu
koncetinou (vySetfovat pomalu)

— Naskoky ,0zubeného kola”

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
wwwwwwww Universita Karlova v Praze, 1. Iékafské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

— Klidovy (re-emergentni), akrdlni, asymetricky 4-6 Hz
Ostatni parkinsonské tresy

— Posturdlni, akéni

— Jemny, rychly

— "Wrong-sided” tremor

Na co se ptat ?
— Tres v klidu (u televize)
— Ttes pfi nervozité, Uzkosti
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Tres

e Typicky

— Klidovy (re-emergentni), akrdlni, asymetricky 4-6 Hz
e Ostatni parkinsonské tresy

— Posturdlni, akéni

— Jemny, rychly

— "Wrong-sided” tremor

¢ Nacosedivat ?
— Ttes pfi odvedeni pozornosti
— Jemny ttes brady

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
nnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. [ékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze

Posturalni instabilita

¢ Porucha posturalnich reflexd
¢ Dysfunkce chlizového automatismu
e Abnormalni drzeni téla

¢ Na co se ptat?
— Tendence k padu
— Upozorniovani na ,hrbeni se”
— Zkréceni kroku
— Zarazy pfi chizi

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
nnnnnnnnn % Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaisk fakulta a Vieobecns fakultnf nemocnice v Praze

Posturalni instabilita

¢ Porucha posturalnich reflexd
¢ Dysfunkce chlizového automatismu
e Abnormalni drzeni téla

* Na co se divat?
— Pull test — potteba vice krokd
— Semiflekéni drZeni téla
— Potieba vice krokl v otockdch
— Freezing, festinace, propulze

Posturalni poruchy

e Camptocormie = tézka anteflexe trupu Th-LS oblasti >45°

Pisa syndrom = vyraznd lateralni flexe trupu
¢ Antecollis = vyraznd anteflexe hlavy a Sije

— Dysfonie

— Tachyfémie

— Palilalie
A ,
- b
Jankovic J J Neurol Neurosurg Psychiatry 2008;79:368-376

Neurolgied ik a Centrum ek neuronéd
o mds Uniers Krlov  ras, 1 ékafk fola  Veobecns foulini nemocnice  Praze
cxmbyewewisngGap . Ml | | = -5

Neurologics Kinika  Centrum Kinickjch neurovéd Neurologics Kiniks  Centrum Kinickch neurovéd
wwwwwwwww % Universita Karlova v Praze, 1. Iékask fakulta a Vseobeend fakultni nemocnice v Praze Bl Universita Karlova v Praze, 1. ékafsk fakuita a Vseobeend fakultni nemocnice v Praze Doherty et al., 2011
Striatal hand (A) and foot (B) deformity in a patient with typical Parkinson’s disease.
Dysartrie

¢ Hypokineticka dysartrie

— Dysprozddie (monotdnni fec)
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e o s e o s

Nespecifické inicialni priznaky Nespecifické inicialni priznaky

* 4-6 let pfed motorickymi pfiznaky zvy$ena Ei::f.asiﬁ:fﬁo :Eikk‘z)"n"::tti; Lsynkinezi
navstévnost PL: * Ticha fe¢
¢ Hyposmie (90%)
— Poruchy nélady ¢ | zrakova kontrastni senzitivita, diskriminace barev
— Fibromyalgie e Zicpa

* | variabilita srde¢ni frekvence

*  RBD (<50%), RLS, PLMS [ spanek |

¢ Unava, spavost

« Exekutivni dysfunkce (30% kognice

— Bolesti hybného aparatu (rameno)

¢ Anxiosné-depresivni syndrom (30%) nélada i
¢ ,Parkinsonska osobnost” L J
Defazio, 2008
Neurologické Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd Neurologické Kinika a Centrum inickjch neurovéd
mml L Universia Karlova v Praze, 1. ékaiskd fakulta 3 Vieobecnd fakult nemocnice v Praze mml L Universia Karlova v Praz, 1. ékarskd fakulta 3 Vieobecnd fakult nemocnice v Praze

Klinicka heterogenita PN Klinicka heterogenita PN

¢ dle klinického projevu

. . IOGRESSI OF TO S SCOI
— tremor dominantni emar dominant (N~ 77 v PIGD (N~ 140) e o ot S5 (N~ 158) and 67 (N~ 153,
— akineza-rigidita dominantni % o
. . . . PIGD dominant (slope = 2.82) Age at onset >57 (slope = 2.68)
— PIGD (postural instability and gait disorder)
20 10 1
3 s
M » 2 %
* dle vé&ku pocatku : g
. e . Tremor-dominant (slope = 1.59) =8
— young-onset (+ dystonie) k Age at onset <57 (slope = 0.69)
— klasicky pocatek 0
— late-onset (+ komorbidita s vaskuldrnimi zménami) o : : : : \ e —
4 6 8 10 12 14 1 2 3 4 5 6 7
Years of observation Years of observation
Neurologicks Kiinika a Centrum Kiickych neurovéd Neurologicks Kiiika a Centrum kinickych neuroved Jankovic 2001
L i Ko prare 1 hafd ks 3 vieoheend bt nemocnice raze L i Ko Prare 1 hafd ks 3 visoheend bt nemocnice raze

UK Parkinson’s Disease Society Brain Bank clinical diagnostic criteria
Diagnosis of Parkinsonian syndrome UK PDS-BB
.“Kndykmﬂu (slowness of initiation of voluntary movement with progressive reduction

o i speed ind amplimce of rpetivie scions) Criteria Klinicka dg. Parkinsonovy nemoci
‘muscular rigidity
4_GHZII'“ I:l:l“'l. not uusedh imary visual, vestibular, cerebellar, or
P rontocenin Aystanaton 7 PrmAY > sensitivita

for Parkinson’s discase 91.1% 1. ptitomnost Parkinsonského syndromu

‘?mory g; repel::: ;lmgu with stepwise progression of parkinsonian features

History of repeal ead injury ope o

Histry of definie encephatiic specificita
ic

Neuroleptic treatment at onset of symptoms 9
curoleptic treatment st omset of symptoms 98.6%

Sustained remission ¢ %) Y °,
S e e s 3 e Hughes, 1992 3. pfitomnost podpUrnych znaki
Cerebellar

Early severe autonomic involvement

ll;‘“bllyn :;v:;‘ dementia with dumrbmm of memory, language, and praxis

.
CT
e S o e e o Kodopn 1 Pabsron S EFNS/MDS-ES

2. nepfitomnost vylucujicich znaki (,red flags“)

Step 3 Supportive pros; itive criteria for Parkinson’s disease Guidlines

pective pos

CThree of more required for diagnoss of defnite Parkinson's dlulse)

Unilateral onset

st tremor present i
el Berardelli et al., 2013
Persistent asymmetry affecting side of onset most
Excellent response (70-100%) to levodopa
Severe levodopa-induced chorea

Levodopa response for 5 years or more
Clinical course of 10 years or more

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

i . Universita Karlova v Praze, 1. 1ékafsk fakulta a Vseobecnd fakultni nemocnice v Praze. Bl Universita Karlova v Praze, 1. ékafsk fakuita a Vseobeend fakultni nemoenice v Praze
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Diferencialni diagnoza

* Parkinsonismus X Jind porucha hybnosti

e Parkinsonova nemoc x Parkinsonsky syndrom

— 10-30% - inicidIni dg. PN je posléze reklasifikovdna
— Nejcastéjsi chyby:
« Esencialni tremor

¢ Vaskularni parkinsonismus
Meara, 1999

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Diferencialni diagnoza PN

hybné nediagnostikovand PN

olesti ramene a paze cervikobrachialni syndrom

sy zmrzlého ramene

.

eobratnost prstl, Sourani DK hemiparéza pfi CMP
syndrom karpalniho tunelu

hybné diagnostikovand PN

: Neurologickd Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd oy sy
'!é . konCetinasayypen: s veegencidini thes

Diferencialni diagnéza PS

Parkinsonova nemoc 80%

progresivni supranuklearni paréza

jiné multisystémova atrofie
neurodegenerativni <0
. & nemoc s Lewyho télisky 10%
nemoci
(Parkinson plus) kortikobazalni degenerace

Huntingtonova/Alzheimerova nemoc

polékovy

Wilsonova nemoc

Fahrova nemoc
sekundarni PS otravy (Mangan, MPTP, CO) 10%

normotenzni hydrocefalus

strukturalni Iéze BG
(ischémie, tumor, zanét, trauma)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Esencialni tres

¢ Na co se ptat?
— RA
— Doba progrese (Z5 ?)
— Efekt alkoholu
— Akéni tfes
* Na co se divat?
— Zkouska prst-nos
— Piti z hrnku
— Tres hlavy

1 Vyssi frekvence PN u ET

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Lower-body parkinsonismus

* Na co se ptat?
— CMP v anamnéze
— Art. hypertenze
— Kognitivni porucha
— Inkontinence
— Efekt L-DOPA
* Na co se divat?
— Zachovalé synkinezy
— Bazofobie
— Pseudobulbarni afekt

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Red flags - anamnéza

¢ Nahly rozvoj a/nebo skokovita deteriorace
+ Casné
— kogpnitivni deteriorace a behavioralni zmény

— Autonomni porucha
(Posturélni hypotenze, urinarni pfiznaky, impotence)

— Pady
* Negativni odpovéd na velké davky levodopy
¢ Podavani neuroleptik v dobé pocétku priznakl
* Intoxikace (pesticidy, Mn, CO, MPTP)
* Opakované urazy i ikty, encefalitis, tumor CNS

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

18
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Red flags - objektivni ndlez

¢ Okohybna porucha
« Casna vyrazna posturalni instabilita nebo demence

¢ Napadnd porucha chlize bez vyraznéjsiho postizeni
na HK

¢ Vlyznamny ortostaticky pokles TK

* Jina symptomatika: extrapyramidova, cerebellarni,
pyramidovy sy

Podplirna kriteria pro PN

¢ Jednostranny zacatek

* Typicky klidovy ties

¢ Plynule progresivni onemocnéni

* Dobra odpovidavost na levodopu (70-100%)
* Tézkd levodopou indukovand chorea

e Trvani onemocnéni 10 let a vice

* Hyposmie

¢ Zrakové halucinace na dopaminergni terapii
¢ RBD (porucha chovéni v REM spanku)

Neurologickd kinika a Centr
Universita Karlova v Praze, 1.

Test dopaminergni odpovidavosti

¢ Vlastni nasazeni lécby

* levodopa
— L-DOPA :iDDC 4:1 (napf. Isicom 100 mg tbl.)
— progresivni davkovani do 1000 mg/den
— uZivat 1-2 mésice
¢ agonista dopaminu
— Progresivni davkovani do u¢inné hladiny
« ropinirol, rotigotin 16mg
* pramipexol 2.1mg
e Akutni L-DOPA test
— definovany ,off" stav
— premedikace domperidonem
— L-DOPA 250mg, pfi netdinnosti do 45 min. az 375mg
— 25% zlepSeni dle UPDRS Il v ,off“ a ,,on”

ntrum Kinickjch neurovéd
e, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Diagnoza Parkinsonovy nemoci
1. pritomnost Parkinsonského syndromu
2. nepfitomnost vyludujicich znak (,red flags”)

3. pritomnost podpurnych znakd

- PN je klinicka diagnéza

- pouze pri atypickém ndlezu potreba dalsi vysetreni

- SPECT (DaTScan)

- MRI mozku

- genetické vySetieni

- TK-US, olfaktometrie, neuropsychologie

Neurologickd Kinika a Centrum Kiinic
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks

Zobrazovaci metody

* MRI/CT
—Normalni u PN
— Abnormalni u nékterych atypickych PS

* Tumory, vaskularni PS, normotenzni hydrocefalus.
* MSA, PSP — abnormality nejsou vzdy pfitomny

* SPECT -zobrazeni presynaptického NS systému (DaTscan)

Abnormalni
 Parkinsonova nemoc
* degenerativni PS

« strukturalni |éze BG

Normalni

* polékovy PS

* esencialni tfes
* psychogenni PS
* dystonie (DYT5)

Genetické vysetreni

¢ Pozitivni RA, young-onset, specifické populace
¢ Genetické poradenstvi
* <10% PN ma monogenni dédi¢nost; celkem >10 genl

e LRRK2/PARKS (AD)
— 1-3% sporadické PN (i s klasickym zacatkem)
— 5-15% familiarni PN
— neuplnd penetrance
e parkin/PARK2 (AR)
— 15% sporadické young-onset PN
— 50% familidrni young-onset PN

Neurologickd kinika a Centr
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks
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Zavér

¢ Parkinsonova nemoc je klinicka diagndza zaloZena na
anamnéze a klinickém vysetreni

¢ Jednd se o tfistupniovy proces: pfitomnost parkinsonského
syndromu, nepfitomnost vylucujicich znakl a pfitomnost
podptrnych znaku

¢ Nejcastéjsimi diagnostickymi chybami jsou esencialni tremor
a vaskularni parkinsonismus

¢V nejasnych pfipadech pomohou pomocna vysetreni: MRI
mozku, DAT-SPECT a genetické vySetfeni

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

nnnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze
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Parkinsonova nemoc
zakladni lécba

Olga Ulmanova
Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd

Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Parkinsonova nemoc

¢ jediné neurodegenerativni onemocnéni s dostupnou
vysoce ucéinnou symptomatickou lé¢bou

* chorobu modifikujici terapie neni k dispozici

* Symptomy
— motorické + non motorické

Symptomy PN z pohledu pacienta

Casna PN Pokroéila PN

1. zpomaleni kolisani odpovédi na th
2. tremor nalada

3. ztuhlost slinéni

4. bolest poruchy spanku

5. ztrata Cichu ties

(Politis, Mov Disord 2010)

7’ ’

U¢inna a Gspésna terapie

e Usita na miru kazdému pacientovi
* Komplexni pfistup

¢ Farmakologicka
* motorické a non-motorické pfiznaky
¢ Non-farmakologicka
— rehabilitace
— logopedie
— socidlni problematika

Lécba Parkinsonovy nemoci

Presymptomatické | Casné stadium Pozdni hybné Pozdni psychické
stadium komplikace komplikace

neuroprotekce neuroprotekce
levodopa levodopa levodopa
agonista agonista

MAO -B inhibitor MAQO -B inhibitor
anticholinergika
COMT inhibitor COMT inhibitor
amantadin
Duodopa Duodopa
DBS
Lécba non-motorickych priznakd

Non-farmakologicka |é¢ba

inickjch neurovéd

fcevproze upraveno dle Duska 2011

Neuroprotektivni terapie

Definice: zpomaluje klinicky pribéh choroby a plsobi na
zakladni patofysiologicky proces
(European Medicines Agency)
Zpomaleni progrese PN
Studie na zvifatech
¢ selegilin, rasagilin, pramipexol, koenzym Q10
Humanni studie
¢ reprodukovatelné vysledky pouze rasagilin

x neni dostatek diikazl pro indikaci jako neuroprotektivum
(FDA 2011)
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Lécba Parkinsonovy nemoci

é | Casné stadium Pozdni hybné Pozdni psychické
komplikace komplikace

neufSpagkce
levodopa levodopa levodopa
agonista agonista

MAO -B inhibitor MAO -B inhibitor
anticholinergika
COMT inhibitor COMT inhibitor
amantadin
Duodopa Duodopa
DBS
Lécba non-motorickych ptiznakd
Non-farmakologicka lécba

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

Strategie zahdjeni lécby

Funkéni omezeni

Zahijit 1écbu f
T
féni omezeni

[ <60 let J

—

Mirné
féni omezeni

[ >75let J

v

[ L-dopa ]

upraveno dle Jankovic a Poewe , 2012

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

a1 Uit Karova v Paze, . ok fakuta o ieobecnd ki nemocice v Praze upraveno dle Dugka 2011 -
Agonista vs. Levodopa
%, v Levodopa
Cim zacit?
nejstarsi a stale nejucinnéjsi preparat v [é¢bé PN
<60 let >75let (Isicom, Madopar, Nakom, Lecardop)
Psychotické projevy , v v ., o
o absorpce v tenkém strevé — aktivni transport aromatickych
Kognitivni deficit aminokyselin
e CAVE: kompetice o transportni mechanismy s aminokyselinami v
Kardialni insuficience bilkovinné stravé!)
Zilni insuficience zvydeni biologické dostupnosti: inhibitor L-dopa dekarboxylazy v
periferii (benserazid, karbidopa)
Nutnost rychlého efektu
) KI: neléeny glaukom s tzkym thlem
Pochybnost v diagnoze (x laserova iridotomie)
Neurologeks ik a Centrum Kinickjchneurovéd Neurologieks ik a Centrum Kinickjchneurovéd
a1 Uit Karova v Paze, . o fakuta o ieobecnd fakultn nemocice v Praze a1 Uit Karova v Paze, . o fakuta o vieobecnd ki nemocice v Praze

Levodopa zahdjeni lécby
| Ldopa | réno |  poledne | veter |

1.den 25-50mg 25-50 mg 25-50mg
3.den 50-75mg 50-75mg 50-75mg
7.den 75-100mg 75-100mg 75-100mg
10. den 100-125mg 100-125mg 100-125mg

NU pfi nasazeni: nauzea, zvraceni, hypotenze
[ domperdon | rano | poleane | veier |
2 2

1-2 tydny 2
déle 1 1 1

Ucinek cca od 300mg/den
posouzeni (ne)ucinnosti 750-100

netolerance neucinnost
th dévka cca do 1500mg, max 2000 mg/den (CAVE: psychoza)

Levodopa — nezadouci ucinky
¢ Nauzea, zvraceni, hypotenze
¢ Halucinace, porucha kontroly impulzu
* Pozdni hybné komplikace
e CAVE: nahlé preruseni lécby
— akineticka krize, neurolepticky maligni syndrom
— vidy vysazovat postupné

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze
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Agonisté dopaminu
ergolinove

pergolid stazen z trhu (fibrotické komplikace)
pramipexol okamiZité nebo 2,1mg 1,05-2,1mg

prodlouzené uvol.

ropinirol okamzité nebo 14-16mg 8-24mg
prodlouzené uvol.

rotigotin néplast 12-16mg 4-16mg

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

il Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski faklta a Vseobecnd fakultni nemocnice v Praze

Agonisté - zahajeni |éCby

1. tyden | 2. tyden 3. tyden 4. tyden Kontrola | Obvykla
efektua dvka
tolerance

2mg 4mg 6mg 8mg

ReQuip 8-24mg
Modutab®

Mirapexin 0,26mg  0,52mg 1,05mg 1,05mg
PR®

2,1mg

- e

Neupro® 2mg 4mg 6mg 8mg

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

el Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski faklta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Agonisté -nezadouci ucinky

* Nauzea, hypotenze

* otoky DK

¢ zvysSena denni spavost, mikrospanky
* Halucinace, psychoza

¢ Porucha kontroly impulzt —

— hypersexualita, gambling, prejidani, nakupovani, punding
¢ rotigotin — lokalni reakce na naplast

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Inhibitory MAO-B
I T I T

davka 5-10mg/den 1-2mg/den

mirny symptomaticky efekt mirny symptomaticky efekt

Neuroprotektivni neprokdzan mozny
efekt
CAVE Metabolizuje se na amfetaminy

- psychoza, poruchy spanku
vcas vysadit!!
SSRI SSRI

nehradi pojistovna

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

el Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski faklta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Tremor dominantni PN

¢ 1.volba: agonista/L-dopa
e Propranolol

¢ Anticholinergika
* Clozapine

Kontrola KO:

10 dni pred zahdjenim

1 x tydné prvnich 18 tydn( lé¢by
nasledné kazdé 4 tydny

4 tydny po ukonceni lécby

— CAVE agranulocytoza

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

el Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski faklta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Non-motorické priznaky
c¢asného stadia PN

Poruchy spanku
* Insomnie
— Hypokineza
* L-dopa s prodlouzenym uvolfiovdnim
* rescue ddvka pfi probuzeni
— Deprese — antidepresivum se sedativnim u¢inkem
— Hypnotikum
* CAVE: benzodiazepiny — paradoxni reakce, zavislost
— ReZimova opatteni
e Zvysena spavost
— Uprava dopaminergni terapie
— (psychostimulancia)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

el Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski faklta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze
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Non-motorické priznaky
c¢asného stadia PN

* Deprese — antidepresiva
* Kognitivni deficit
— rivastigmin, donepezil, memantin
* Psychotické projevy
— dostatecna hydratace
— redukce dopaminergni terapie
— quetiapin, klozapin
e Autonomni poruchy
— z4cpa — hydratace, vlaknina, laxativa
— sexudlni dysfunkce - sidenafil

Zaver

¢ neexistuje kauzalni terapie PN

* k dispozici je u€¢innd symptomatickd terapie

e cil Ié¢by: ovlivnéni motorickych i non-motorickych
priznakl

¢ L-dopa je stale nejucinnéjsim lékem

¢ monoterapie agonisty dopaminu je metodou volby u
pacientd s casnym pocatkem onemocnéni

* netolerance # neucinnost

ice v Praze
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Akutni stavy
u expy onemocnéni

Robert Jech a Tereza Uhrova

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Akutni stavy u EXPY

¢ Klinické projevy ¢ PFiciny
— neurologické — zakladni patologicky
— psychiatrické proces
— interni — efekt lécby
« celkové zhor$eni — iatrogenni poskozenf
* organové selhani — konkomitantni
— chirurgické onemocnéni

* v souvislosti s vykonem

intoxikace, hypoxie, Uraz
* sanestezif

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn )

Nahly OFF a akineticka krize

¢ PFiciny
— jako pozdni hybna komplikace
— opomenuti davky
— zadména sily 1éku
— nahlé sniZzeni medikace
* L-DOPA, DA, anticholinergika
— snizeni resorpce v GIT
— poddni rizikového léku
— selhani DBS nebo pumpového systému

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. [ékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze

Nahly OFF a akineticka krize

* Reseni
— prevence pozdnich hybnych komplikaci
— kontrola davkovani a sily Iék
— navraceni pavodni davky L-DOPA, DA
— vysazeni rizikovych Iékl
— urgentni hospitalizace

¢ Infuze PK-MERZ 1-2x denné
* Isicom, solub. Madopar NG sondou

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

Akutni komplikace pfi DuoDopa

¢ Neurologické
— akutni parkinsonismus
« selhani pumpy, dislokace katetru

— nasadit frakcionované orélni levodopu \

ve stejné kumulativni davce
— kontrola v centru

— Guilain-Barré sy.
* vzacny, campylobacter ?

e Ostatni
— absces, peritonitis, ileus

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn )

Akutni komplikace DBS

* Neurologické
— akutni parkinsonismus
 prudké sniZeni/vysazeni dopaminergni lé¢by
— vrétit/navysit 1é¢bu
* vypnuti/vybiti neurostimulatoru

— zapnout stimulator pacientskym ovladacem
— rychle nasadit dopaminergni lé¢bu jako pfed operaci

— vyménit neurostimulator /R\\
* Infekéni N

— absces, flegmodna, dekubitus Ny 4 2
— urychlend explantace systému

Neurologick Kinik a Centrum Hinickch neurovéd |
nnnnnnnnn Universia Karlova v Praze, 1. ékask fakultaa Veabeen fakultn nemoenice v Praze /
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Diferencialni dg.

¢ sy. parkinsonismus-hyperpyrexie
* neuroinfekce
¢ jiné zanétlivé onemocnéni
* malabsorpce
¢ iatrogenni pfi€ina
— podani typického neuroleptika, neuroleptanalgezie
¢ neurolepticky maligni syndrom
* serotoninovy syndrom

Sy. Parkinsonismus-hyperpyrexie

¢ z nahlého snizeni/vysazeni medikace u PN (MSA)
— L-DOPA nebo DA
« ,drug holidays”
« pred L-DOPA testem
— anticholinergikum
e priznaky
— neurologické (parkinsonismus)
— porucha védomi (kvalitativni/kvantitativni)
— vegetativni pfiznaky (hypertermie, hypertenze, tachykardie)
* laboratof
— NCK, T FW, 1 leukocyty, I myoglobin

¢ pripomina neurolepticky maligni sy. (ale neni no totéz)

¢ L-DOPA, nebo DA
¢ amantadin infuze 200-400 mg/24 hod.
* benzodiazepiny (diazepam, clonazepam)

eporucha védomi a hypertermie:
* Dantrolen kontinudlné, ¢i ve 4 hodinovych intervalech
« inicidlni rychla infuze (2,5mg/kg hmotnosti)
 udrzZovaci davka 50-100 mg 4x denné i.v.

*Monitorovat vitalni funkce a pecovat o somaticky stav
hydratace, terapie hypertermie, podavani antibiotik,
prevence dekubitt).

e e tstsinamsrica e e e tstsinamsrica e Y
Terapie Neurolepticky maligni syndrom
erigidita

¢ pfi blokadé dopaminovych receptort
— nasazeni nebo navySeni neuroleptika
¢ incidence 0,2%, mortalita 5-20%
¢ akutni parkinsonismus
— vznik (u ne PN)
— akutni zhorseni (u PN)
¢ dalsi symptomy
— vysoka horecka, porucha védomi, tfes, dystonie, renalni selhani,
rabdomyolyza, pneumonie

* laboratof
— ™ CK, FW, leukocyty, myoglobin, rendlni selhani

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

b Unier arom s, . ks ol Vegbecn okl memocice v rce L Uniers arom« s, . kst o  Vegbecn okl memocice v rce o
. , s s
Serotoninovy syndrom Srovnani
hyperpyrexie neurolepticky serotoninovy sy.
I6koVé o . parkinsonismus maligni sy.
L]
polekove zvyseni serotoninu il | S e | e Rl | Sl ()
— kombinace SSRI, SNRI, MAO inhibitord, tricyklickych pfitina  snizeni L-DOPA neuroleptikum SSRI, SNRI..
antidepresiv, triptany, amfetamin, kokain, extaze G dny dny hodiny
. symptomy pfiznaky MM porucha védomi, MM porucha “alterace védomi,
. L 3 M rigidita, védomi, autonomni
— podobné jako u NMS, jina anamnéza “Mhypertermie M rigidita, dysfunkce, (rigidita,
g - o . (do 39-40°C) M Mhypertermie hypertermie,
rigidita mem? Casto (50{).), myokllor,1u’s, hypervreflexlle, (nad 40°C) [
PM neklid, zachvaty, prajmy, kolisani TK, zmény nélady myoklonus)
laboratof  MNCK, jaterni testy, MCK, jaterni N CK, jaterni testy,
leukocyty testy, leukocyty leukocyty
lé¢ba L-DOPA, DA, in iv, vysazeni il i (Peritol),
ontadir ol eptad
ochlazovéni, Dantrolen antipyretika, ochlazovani, DA zhoriujl
Dantrolen,
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Psychdza u PN

Dg.kritéria psychézy u PN:
A. Charakteristické symptomy - min. 1 z nasledujicich:
a) iluze
b) fale$ny pocit pfitomnosti
c) halucinace
d) bludy
. Primdrni dg. PN podle UK Brain Bank kritérif
. Chronologie: projevy v bodu A vznikly po nastupu PN
. Délka trvani: rekurentni ¢i trvald po dobu min. 1 mésice
. Vylucujici kritéria: projevy v bodu A nelze vysvétlit jinou
pric¢inou (DLBD, prim.psychiatrickou nemoci ¢i deliriem)

. Asociované projevy: s/bez ndhledu, s/bez demence, s/bez
PN terapie

mo oW

-

Ravina et al., MovDisord 2007

Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
lova v Praze, 1. ékaisks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Terapeutické postupy

Redukce DA medikace:
¢ vysazeni potencidlné nebezpeénych a |, pfinosnych léka:

— anticholinergika, selegilin, COMT-inhibitory, amantadin,
DA agonisté

¢ redukce L-DOPA:

— celkovd davka, pocet davek
Kognitiva (inhibitory AChE):
* zlepsuji kognitivni vykon
¢ maiji antipsychoticky efekt

* rivastigmin, donepezil

Terapeutické postupy Il

Atypické antipsychotikum
* Quetiapin
— 25-50 mg na noc, max 600 mg/d
¢ Clozapin
— inic. 12,5 mg, obvykle 75-100 mg/d
¢ Melperon
— 25-75mg/d
— floridni psychéza, akutni neklid
CAVE ! klasicka antipsychotika
(vysokd mira blokddy DA receptorii ve striatu)
* A\ riziko akinetické krize
* A\ riziko neuroleptického maligniho syndromu s vysokou mortalitou!

= absolutni kontraindikace !!!

Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
lova v Praze, 1. ékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Delirium - definice

=nespecificka odpovéd na rtizné noxy somatického
a intoxikacniho charakteru

Klinika = soucasna porucha:

e védomia pozornosti

e vnimaniamysleni L Pribéh:

(globélni por.poznavani a chapéni;

or.abstrakce; inkoherence;
alucinace; desorientace)

. Eaméti

estav piechodny
eintenzita kolisava

okamZité zapamatovani, erychly zatatek
ratkodobd pamét)

« psychomotoriky (¢¢“) etrvani max.6 mésicl

emoci

(uzkost, irritabilita, deprese...)
¢ cyklu spanek-bdéni

poruchy chovani

Obecna voditka pro Iécbu deliria

¢ Rozpoznat etiologii
e Lécit zakladni onemocnéni

* Symptomaticky lécit akutni pfiznaky
* Zajistit bezpecnost pacienta

* Vytvofit a udrzovat terapeutické vztahy
¢ Poucit pacienta i jeho blizké

Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
rlova v Praze, 1. Iékafski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze.

Farmakoterapie

* symptomaticka
—tlumeni neklidu, uzkosti, psychotickych

pfiznakd
v'tiaprid 100-1000 m

= p g

AAP v'quetiapin 25-800 mg

v'melperon 25-250 mg

¢ |écba zakladni pricCiny!!!

e CAVE: nootropika!!!

27



2b

Tlumeni neklidu

¢ |ék 1. volby:
tiaprid 100-200 mg pro dosis, 1200 mg pro die
i.v./i.m./p.o.

¢ posileni U¢innosti / jednorazova aplikace - BZD:
clonazepam 1-2 mg pro dosis
diazepam 10-20 mg pro dosis i.v./i.m
midazolam 7,5 — 15mg p.o., 3,5—-7,5mg i.v.

* |ék 3. volby:
melperon 25-50 mg narazové

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd
nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Depresivni porucha

= ZAKLADNI PRIZNAKY: patologickd porucha
O depresivni nalada p P
@ ztrata zajmu a radosti nalady neodpovidajici
© snizena energie a aktivita, Unavnostg e IF e ka1

= PRIDATNE PRIZNAKY:

O ztrata sebedlvéry, sebepodceriovani

(53 pociy ?rovinénl' a sebeobvifiovani

O suicidalni Gvahy a chovani

@ neschopnost rozhodovani a soustfedéni a zpomalené
mysleni

O psychomotoricka retardace nebo agitovanost

O poruchy spanku (insomnie nebo hypersomnie)

@ snizena i zvySena chut k jidlu (s odpovidajici zménou télesné
hmotnosti)

Minimalné pfitomno 2/3 zakladnich, 1&i 2/7 pfidatnych,
dohromady 4/10 po dobu minimalné 14 dni

ice v Praze

Rizika deprese
- symptomy vyZadujici akutni intervenci

e Suicidalni uvahy, tendence ¢i pokus

¢ Vlyrazna Uzkostna slozka

¢ Autoakuzace se ztratou nahledu

* Apatie/abulie s minimalni PM aktivitou

¢ Psychotické ptiznaky (autoakuzacni bludy...)

ved
nnnnnnnnn Ita a Vieobecn fakultni nemocnice v Praze.

Farmakoterapie — volba AD

¢ volba dle pfevaZujici symptomatiky a celkového stavu

* pacienti nad 65 let, jinak somaticky nemocni
=SSRl /citalopram, sertralin, paroxetin../,
popf. RIMA /moclobemid/

¢ dominantni insomnie
= AD IV. generace (NaSSA) /mirtazapin, mianserin/, AD
IIl. generace (SARI) /trazodon/

* potfeba medikovat i jiné nezZ depresivni pfiznaky
(nespavost, polakisurie, nocni akinéza)= TCA

¢ anxiolytika pouze do doby nastupu ucinku AD !!!

rovéd
nnnnnnnnn ulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Trvani lécby

— Akutni terapie (6-12 tydnu)
« Cil: Gprava symptomu

— Pokracovaci lé¢ba (4-9 mésict)
« Cil: prevence relapsu

— Udrzovaci terapie (> 1 rok)
« Cil: prevence recidivy

— Vysazeni
« nejdiive za 6-9 mésic & po vymizeni

depresivnich sympt.

* v prubéhu 8-12 tydnu

*U¢innost AD hodnotit po 4 tydnech
*Relativné kratky vylucovaci polocas
AD umoziuje rychlou zdménu

Psychiatricka symptomatika po DBS

kognitivni problémy (41%)
verbalni fluence, verbélni pamét, PM tempo, visuospacialni pamét
deprese (8%)
(hypo)manie (4%) - ?
suicidalita (0,5-3%): dokonéeny TS 0,45%, pokus 0,9%  voon, 2008
— nemusi byt manifestni deprese
— dramaticka redukce DA lécby — indukce zmén nalady ?
— narusena regulace impulzti a 4 kontrola emoci
— ,a distressed mind in a repaired body“?
vyznam socialnich, partnerskych, ekonomickych a
psychologickych faktort
Ana M. Rodrigues et al, Eur Neurol 2010;63:176-179
uzkostné poruchy (<2%)
zmény osobnosti, hypersexualita, apatie, agresivita (<0,5%)
DOPA-dysregulaéni sy, ICD, punding Lim 2009
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Impulzivni TS — moznosti intervence

1. Prevence
>  DBS bezpet¢na u peélivé selektovanych pacientt !
»  pred DBS psychiatrické vySetieni a neuropsychologie
2. Cilena detekce impulzivity
»  pfikazdé ambulantni kontrole po DBS
3. Cilena explorace suiciddInich ivah
Zjisténi:
» adaptacnich mechanism(
»  frustracni tolerance
»  zpUsobu feseni problém(
5. Poucenirodiny
6. Pf¥i suicidaInich proklamacich ¢i aktivitdch okamZity kontakt s
psychiatrem a DBS-centrem (& ,dopaminergni etiol.“)

bl

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Uzkost

* subjektivné nepfijemny pocit obav a strachu

¢ strach nemad konkrétni obsah n. se jednd o obavy z mali¢kosti
¢ spojeno s pocitem vnitfniho napéti, tenze

¢ doprovodné vegetativni pfiznaky

* byvé neklid, pocit neurcitého ohrozeni

e prozitek tryznivy

Panicka ataka:

A. Opakované zachvaty masivni tuzkosti, které nejsou omezeny na
Zadnou urcitou situaci (nelze je pfedvidat)

B. V3echny nasledujici znaky:

1) samostatna ataka masivni Uzkosti nebo neklidu

2) za¢ina nahle

3) dosahuje maxima v minutéach a trvéd minuty

4) musi byt pfitomny alespori 4 z uvedenych 14 ptiznakut (oblast
vegetativni, respiracni, GIT, psychicka)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Management

& zdroj / etiologie Gzkosti sreakce na onem.
ekomorbidita
esymptom deprese
enavykové latky
evedlejsi Gcinek th
eakutni stres. reakce
estrach

-> objasnéni podstaty pacient

-» nabidka feseni:
¢ psychoterapie — KBT (edukace,

kognit. restrukturace, expozice
¢ farmakoterapie: AD (SSRI)

L

* Uprava ,somatické” terapie

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

esymptom zakl.onem.

Akutni parkinsonismus

¢ polékovy
— neuroleptika, NMS, serotoninovy sy,
¢ toxicky
— CO, Mn, Cd, metanol, disulfiram
¢ strukturalni léze
— vaskularni, tumor, hydrocefalus
¢ infekéni/post-infekéni
* autoimunitni
¢ psychogenni

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Akutni dystonie

* Pficina
— Obvykle polékova (typicka neuroleptika)
— U déti tumory zadni jamy, neuroinfekce, vakcinace
e Vyskyt
— Méné casta nez tardivni
— MdZe byt do 24 po davce (i po 1 thl)
— 90% se projevi béhem 5 dnil
— Castéji mladi muzi
¢ Priznaky
— CervikdIni dystonie, laryngedini dystonie, okulogyrni krize, laryngedini
dystonie, koncetinové dystonie
e Lécba
— Anticholinergika i.v. (v CR neni k dispozici)
— Rivotril i.v., pokratovat per os nékolik tydn(

Dystonicka boure

* Prfic¢ina
— neznama
— provokujici faktor (infekce, zména medikace, trauma)
¢ Vyskyt
— u primarnich i sekunddrnich dystonii
— velmivzécnd
— vysokda mortalita
e Priznaky
— néhly vznik/zhorseni
— generalizovana dystonie, bolesti, hyperpyrexie, rabdomyolyza,
fraktury, selhani ledvin
e Lécha
— anticholinergika, benzodiazepiny, tetrabenazin, baklofen i.th.
— Celkovd anestezie
— DBSGPi

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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Akutni tres

 strukturdlni léze
— vaskuldrni (rubralni tfes)
¢ intoxikace exogenni
— lithium, tricyklicka antidepresiva, valproat, kortikosteroidy,
tamoxifen, teophyllin, syntophyllin, sympatomimetika,
— tézké kovy, mangan, vizmut, arsen, CO, kyanidy, dioxiny,
organicka rozpustidla, naftalén, DDT
* intoxikace” endogenni
— hypertyredza, hyperparatyredza, feochromocytom,
hypoglykémie (insulinom, insulindependentni diabetes),
hepatalni nebo uremicka encefalopatie
¢ nahlé vysazeni
— alkohol, benzodpiazpiny

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Akutni myoklonus
Pficina
— hypoxie (KPR), intoxikace
— polékovy (SSRi, SNRI, tricyklika, gabapentin, amfetamin, LSD, kokain, extaze
Vyskyt
— a%u30% pacientd v komatu po KPR
Pfiznaky
— myoklonicky st. epilepticus
« generalizovany multifokalni myoklonus se alteraci védomi
* prognoéza nepfizniva
— Postanoxicky myoklonus (Lance-Adams)
« akéni myoklonus
* stacionarni, nebo jen pomalé zlepseni
Lécha
— klonazepam i.v., primidon, levetiracetam, valproat

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Akutni chorea

* chorea vaskularni
— hemi/mono postizeni
¢ jatrogenni
— L-DOPA, DA, kontraceptiva, kokain, amfetaminy, DBS STN
¢ autoimunitni chorea
— Sydenhamova chorea
— antifosfolipidovy sy
— lupus erythematodes
* metabolicka pficina
— u hyper-/hypoglykémie
— thyreotoxikéza
¢ chorea v téhotenstvi

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Psychogenni poruchy

nahly zacatek

— tfes, dystonie, myoklonus, slabost porucha chiize
spontanni remise, paroxysmalni charakter
inkongruentni s organickym onemocnénim
inkonzistentni v ¢ase

bizarni pohyby a postury

reakce na sugesci/placebo

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Akutni interni stavy

¢ akutni pneumonie
— hypostaticka (akineze), aspiracni (dysfagie)
¢ akutni uroinfekt
— nepfizniva progndza:
* malnutrice, dehydratace, dekubity, rezistence ATB
* psychiatrické komplikace
— Casta pricina umrti u pokrocilé PN, HN
¢ kraniocerebralni trauma a fraktury koncetin
— posturalni instabilita

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

811 Universita Karlova v Praze, 1. lékafsks fakulta a Veobecni fakultni nemocnice v Praze

Akutni stavy u EXPY- souhrn

Jakykoliv EXPY pFiznak mlze vzniknout akutné

— hypo i hyperkineticky priznak

— samostatné

— a/nebo v kombinaci s psychiatrickymi, internimi pfiznaky
rlizna zdvainost

— jen obtézuje

— nebo Zivot ohroZujici stav vyZadujici urgentni reseni
¢asto sekundarniho pivodu
vétsina z nich je fesitelnd

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze
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Parkinsonova nemoc - pozdni
stadium onemocnéni a jeho Iécba

Petr Dusek
Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd

Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Spektrum pozdnich pFiznakli PN

Mira postizeni

pie
\Jed\e‘“ g =

am\nergn( motorické pﬂmakv
Dop:

Progrese PN

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Neuropsychiatrické projevy
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Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

e

Priibéh PN i pfes nejlepsi lécbu

i rezistentni
komplikace

priznaky

demence/
halucinace/pady

18

etk

umrti

Pozdni stadium:

Invalidita pres Ié¢bu L-DOPA v dostate¢né dévce

Ztrata posturalnich reflexd vyZadujici opatrnost pfi chlzi
Pfitomnost ¢astych freezingl pfi chlzi

Vyznamné posturalni deformity

Pfitomnost komplikaci dopaminergni |é¢by (dyskineze, psychdza...)

A

I Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurove
= Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Lécba PN
pozdni hybné komplikace

agonista
opaminu
MAO-
nh

Casné stadium
levodopa

agonista
dopaminu

pozdni psychické komplikace

MAO-B

~ COMT
inhibitor

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Pozdni hybné komplikace

Fluktuace hybnosti: Dyskinezy:

¢ wearing off ¢ peak-of-dose dyskinezy
¢ nahly off ¢ bifazické dyskinezy

¢ super off ¢ end-of-day dyskinezy

* opozZdény nastup davky » off dystonie

¢ vynechani davky ¢ myoklonické zaskuby

¢ on-off fluktuace (jo-jo)
Noéni poruchy hybnosti:
Non-dopaminergni jevy: ¢ Nocni akineza
¢ on-freezing ¢ Ranni akineza
¢ instabilita a pady ¢ Ranni off dystonie

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze
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,off" stav

off stav = objeveni se pfiznakl PN pfi nasazené medikaci
wearing-off = zkraceni Gc¢inku levodopy pod 4 hodiny

* motorické projevy
¢ non-motorické projevy
— psychiatrické (Unava, anxieta, deprese, neschopnost pfemyslet,
akathisie)
— sensorické (parestézie, bolest)
— vegetativni (poceni, slinéni, mocova urgence)

Diagnostika wearing-off

* Anamnéza

1. Je Vas hybny stav po cely den stejny ?

2. Stalo se Vam nékdy, Ze byste si potfeboval/a vzit davku
1éka dfive ?

3. Zlepsi se Vas problém po dévce léku ?

4. Vezmete si nékdy davku Iéku navic ?

5. Projit s pacientem cely den davku po davce...

— dudnost « Denik
.K Neurlogieks Kinlka a Centrum Kiickjch euroved .K Neurlogieks Hinka a Centrum Kiickjch euroved
e VeI L1 a s Uniesia 1 N

v
pocatek

é.3.% B

Gobrd ynostLON) A >=[~>< =< [>=[>= ||| —
| |
[

mimovoin potyby (yskineze)

1335

dobe hyboost LON)

ezl Gobr yonost

yond pomale, Zuhost e LOFF')

mimovoin potyby yskineze)

dobrd ybnostLON')

I
ezt o st I == = = =
on ot a7 O I

mimovoln potyby yskineze)

i}

o orost LON') == =2 = I

s it = — = = I

b pomale, Zunost e OFF) - I

mimovon potyby @yskieze)

dobr hybnost LON') =< | <[> [ >< < [ ><

ezl doba ybrost = = = =< | = == = =<

yoré pomale, st e LOFF) =

200 mg pro dosis

200 mg pro dosis

| wearing-off

ranni akineza
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250 mg pro dosis

250 mg pro dosis

| peak-of-dose
dyskinezy

187.5 mg pro dosis 5xd

187.5 mg pro dosis 5xd

187.5 mg pro dosis 5xd

opozidény
nastup davky
I vynechani
davky

Nahly OFF

Levodopa - ELLDOPA

Change in Total Score (units)

L e e e e S e e e e ]
f 2 6 10 14 18 22 26 30 34 38 * 42 46
Baseline Week Withdrawal

of study drug
BT evoassaniaaconmncten i
Univerets v A

TGV VPR .

(Fahn, NEJM, 2004)
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Levodopa a pozdni hybné komplikace

Pozdni hybné komplikace:
¢ 2 roky od nasazeni levodopy - 50% pacientli

(Parkinson study group, JAMA, 2000)
¢ 5-10 let od nasazeni levodopy — 90% pacientl
(Ahlskog, Mov Dis, 2001)
¢ 9 mésicli od nasazeni levodopy v davce:
mg/d - WO dyskinezy
— 300 mg/d—WO 18.2% dyskinezy 2.3%
— 600 mg/d —WO 29.7% dyskinezy 16.5%

-> nasazeni nejnizsi G&inné davky (Fahn, NEIM, 2004)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Lécba wearing-off
« Uprava farmakokinetiky L-DOPA

1. zvySeni davky

2. frakcionace davky (sniZeni a zkraceni intervalu)
3. pridani inhibitoru COMT (entacapon)

4. pfidani MAO inhibitoru (rasagilin)

¢ Zvyseni davky/ nasazeni agonisty

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

 Stalevo 100 mg 1 1 1 1 !

st s COFF | | Ve

G 4.z 8 [CRRE U TR TR

1 1 1 |

|+ Isicom 100 mg

o Azilect 1 mg 1

Metabolismus levodopy

hematoencefalickd
bariéra dopa
dekarboxylaza

— [N S—

comT dopa MAO comT
dekarboxylaza
-M

methyldopa

-
COMT\ AAO

Homovanilmandlova
kyselina

L-DOPA

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Metabolismus levodopy

hematoencefalickd
bariéra dopa
dekarboxylaza

— [N S—

carbidopa

L-DOPA
entacapon
tolcapon benserazid
'l \‘ DOPAC

methyldopa
comT MAO
Homovanilmandlova
kyselina

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Plasma levodapa concentration (ng/mL)

entacapon

Patients with PD, Group | Patients with PD, Group Il

30007 —=— LCE 100 30007 —=— LCE 150
—o— L

I
3
——LC 100 £ C 150
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4
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3
g
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g

1000 & 1000
]

500 & s
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0 2 4 6 8 10 12 14 16
Time (hours)

Kuoppamdki, Eur J Clin Pharmacol, 2009

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

= Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze
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entacapon

klinické studie:
¢ prodlouZeni ¢asu v ON stavu

— o01hod az 2.1 hod (Ruottinen, INNP, 1996; Parkinson study group,
Ann Neurol, 1997)

e zkraceni ¢asu v OFF stavu
— 01.3 hod (Rinne, Neurology, 1998)
¢ zlepSeni ADL subskdore UPDRS
— 00.4-1.6 (Talati, Park and Rel Dis, 2009)
¢ zvyseni frekvence dyskinezi
— 1.7x vétsi riziko (OR) oproti placebu (Talati, Park and Rel Dis, 2009)
— rychlejsi rozvoj dyskinezi pfi inicidlni terapii v porovnani s
levodopa/carbidopa — STRIDE-PD (Olanow, 2009)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

inhibitory MAO

Selegilin (5-10 mg réno - 1-0-0)
¢ mirny symptomaticky efekt
* neuroprotektivni efekt neprokdzan ani nevyloucen

* metabolizuje se na amfetaminy
— psychdza, poruchy spanku

Rasagilin (1-2 mg rano - 1-0-0)
¢ zlepSeni UPDRS-II (ADL) 0 1-1.7 bodu
¢ zlepSeni UPDRS-IIl 0 2.7-2.9 bodu
¢ sporny neuroprotektivni efekt (davky 1 mg /d)
* nemd zavazné NU x interakce
Rascol, Expert Opin Pharmacother, 2005

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

rasagilin

¢ dle studii u¢innost srovnatelna s entacaponem
— prodlouzeni ON o 1 hod / den
— riziko dyskinezi 1.8x vyssi oproti placebu
(asaine 03 mg) (asugine g (asagine 1 o)
. ot p=00005

p=005

p=0048
037 [] Daily OFF time
oS n?\; [M Daily ON time (without troublesome dyskinesias)
=y [l Daily ON time (with troublesome dyskinesias)
-Value versus placebo
049, L L.
06 Jp=002
078
08 Lo p=0.0001
10 p<0001
12 .
Rascol, Expert Opin Pharmacother, 2005
Neurologicki inika a Centrum Kinickych neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Srovnani iMAO-B a iCOMT
| | entacapon | tolcapon | selegilin | rasagilin_|

rodlouzeni
p'E'nk (d) 80 min 55-72 min 80 min 60 min
ucinku
s kazdou
davkovani  ddvkou L- 1-1-1 1-0-0 1-0-0
DOPA
nezadouci prajem, explgzlvn/ Insomnie,
igink dyskolorace prijem ot 0
UcInky moci hepatotoxicita
dostupnost s g2 ‘ :
ostatni L-DOPA r;azbteyr(\j/:;l' Interakce SSRI hﬂ::;:;z:r;:;lj'
v 1tableté
|| Neurologické Kinika a Centrum kinickjch neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Lécba nocnich projevi

1. Retardovany agonista dopaminu
— event. rozdélit 2/3 dévky réno a 1/3 odpoeldne
— rotigotin

2. Noc¢ni ddvka L-DOPA CR
— Lecardop CR 100-400 mg NN
— Madopar HBS

3. Ranni ,rescue” rozpusténa davka L-DOPA
— 50-100 mg tbl pfipravena na no¢nim stolku

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Lécba dyskinezi

1. Frakcionace davek L-DOPA
(sniZeni a zkraceni intervalu)
2. Zvyseni podilu agonisty a snizeni podilu L-DOPA
3. Amantadin
— tblforma
— série 10ti infuzi 500ml (4 200mg) PK-Merz® i.v.
4. Duodopa
5. Hluboka mozkova stimulace
—  STN (subthalamické jadro)
—  GPi (vnitfni pallidum)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze
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amantadin

e jediny lék s prokdzanym antidyskinetickym efektem
- prikaz trvani efektu i 4 roky po nasazeni, rozdil 1.8 hodiny ON
stavu s obtéZujicimi dyskinezami

(Wolf, Mov Dis, 2010)

¢ nejasny mechanismus ucinku:

- uvolnéni a inhibice zpétného vychytédvéni dopaminu

- pfima stimulace dopaminovych receptor

- anticholinergni efekt

- NMDA antagonista
* nebezpecnost:

anticholinergika > agonisté > amantadin > levodopa
e davka:

- 100mg 1-1-0 aZ 2-2-0 (max 6x 100mg/d)

Neurologicka kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Hluboka mozkova stimulace

idedIni pacient:

52-let, interné zdrava, PN od 39 let, nyni
fluktuace hybnosti—30% dne OFF stav s
freezingy a imobilitou, 30% dne tézké

= 3‘ 5‘ ), dyskineze.
ﬂ ¢ ) 4 Levodopa 200mg + entacapon a 2.5 hod,
\ ~ vyborny efekt na akinezi, chlzi i rigiditu, ale
\ ( trva pouze 1 hod. Dale uziva 4.5mg
/ pramipexolu CR a amantadin 2-1-0

Nema dysartrii, depresi, vizualni halucinace,
MMSE 30. V noci se ¢asto budi, spi 3-4 hod.
Pracuje na ¢astecny Uvazek jako danova
Vedtronic | poradkyné

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Veobecns fakultni nemocnice v Praze

UPDRS Mator Score

Hluboka mozkova stimulace

Pre-Implant 12-Month NU:

o rineeta procedura (1%)

e - hemoragie

- infarkt

- infekce

zafizeni (1%)

- infekce

- preruseni
kabelu

stimulace

- dysartrie

- dysforie

- dyskinezy

- instabilita

“On” Time with.  “On” Time
Dyskinesia 2%
A

[ it Time
9%
“0ff” Time

4 P

oy o

»
®
0
]
®
»

UPDRS Mator Score

ot Meds. ot teds OnMets

The DBS in PD Study Group, NEIM, 2001

Neurologicka kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Duodopa

= kontinualni poddvéni suspenze L-DOPA 20mg/ml a
carbidopa 5mg/ml pumpou do duodena/jejuna

Neurologicka kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

s v
Zaver

* Pozdni pfiznaky PN tvofi spektrum:
— Dopaminergni a non-dopaminegni motorické pfiznaky
— Non-motorické pFiznaky
— Nezéadouci u¢inky medikace

¢ Lécba wearing-off zvySovanim hladiny dopaminegni terapie
vede k rozvoji dyskinezi, riziku ICD a psychdzy

¢ Amantadin je jedinym lékem s antidyskinetickym ucinkem

* Nejucinnéjsim postupem zajistujici kontinualni dopaminergni
stimulaci je Duodopa®

¢ Hluboka mozkova stimulace je vyhrazena pro dobfe
spolupracujici pacienty s dobrou odpovidavosti na L-DOPA,
zachovalou kognici bez psychotickych fenomént

Neurologicka kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze
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Atypické parkinsonské syndromy

Hana Brozova

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Neurodegenerativni
* Multisystémova atrofie
* Progresivni supranuklarni
paralyza
* Demence s Lewyho télisky
* Kortikobazélni degenerace
* Westphalova varianta HN

¢ Frontotemporalni demence

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Univessi 1 ékaisié fakulta 2 \Beobs

=

Sekundarni 1 1
* Polékové
¢ Metabolické

¢ Vaskularni

e Toxické
¢ Postencefalické

¢ Pourazové

fakultni nemocnice v Praze

Kdy vznika podezieni na neurodegenerativni
atypicky PS ?
Rychla progrese obtiZi (28% UPDRS Ill 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

im Kiinickych neurovéd
sk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

MSA - klinické ptiznaky - autonomni

Urogenitalni dysfunkce

oErektilni dysfunkce

(97%, u 37-48% prvni pFiznak)
eMocova inkontinence
eMocova retence

Neurologickd Kinika a Centrum Kiinic
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaiska

Ortostaticka hypotenze
Symptomaticka u 38-68%

ePosturalni zavrat
ePostprandialni hypotenze
eSynkopy

MSA parkinsonsky a cerebelarni syndrom

ePosturani instabilita
oRigidita
eBradykineze e Ataxie koncetin
eTFes ( pouze 10%)
eNeodpovidavost k DA terapii
resp. - zpocatku castecna u o Intenéni ties
72% pacientu pfi
vysoké davce, nasledné
ztrata odpovidavosti

e Ataxie chiize

e Dysartrie

eobecnd fakultni nemocnice v Praze

MSA - dalsSi symptomy
eHyperreflexie eDysfagie, vahovy
ePyramidové jevy ubytek
eSpasticita eDystonie koncetin

eEmocni inkontinence
eKognitivni deteriorace

Neurologicks kinika a Centr
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks
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PSP

Progresivni neurodegenerativni onemocnéni neznamé etiologie

MSA - vysetieni a diagnéza

e Cilené dotazy na jednotlivé symptomy a jejich vysetieni

Zakladni priznaky: Zacatek nemoci: 63 (nebylo
e Reakce na vysokou davku levodopy (1500mg/den, pred 40)
mésic) . e
. ¥ . . . o p Ztrata sobéstacnosti:
° TK|;|3 min vleZe, 3 min stoj , pokles 0 30/15 mm Hg, Tilt *Porucha chiize s pady 3-4 roky od po&atku
table test

*Parkinsonsky syndrom

e MR mozku Umrti: 8 let od pocatku

*Pohledova paréza Prevalence 6-7/100.000

*Demence

Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

PSP - parkinsonsky syndrom PSP - okohybné poruchy

eRigidita — s vyraznou axialni pfevahou

extenzor( - retrocollis, hyperextenze kolen 3 .
eParéza vertikalni pohledu
eBradykineze

- P eOkulocefalické reflexy +
oTres (vzacné)

ePosturalni instabilita — v ¢asné fazi eHypometrické, zpomalené sakady
tendence k padim vzad
freezing o frekvence mrkani

nejsou obavy z padu — zranéni

. - eRetrakce ocnich vicek
brzy imobilizace

eApraxie otevieni vicek

ePiechodna odpovéd na L-dopu

N Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

PSP - kognitivni deficit a dalsi pfiznaky PSP - vySetFeni a diagnéza

eApatie e Cilené dotazy na jednotlivé symptomy a jejich vySetieni
eBradyfrenie

ePorucha exekutivnich funkci
eEmocni inkontinence

Reakce na vysokou davku L-dopy (1500mg/den, mésic)
Neuropsychologické vysetieni
MR mozku

Dysartrie, hypofonie, palilalie, echolalie
Motorické perseverace
PostiZeni pyramidové a kortikobulbarni drahy
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Nemoc s difiznimi Lewyho télisky DLBD

Zakladni ptiznaky:
*Kognitivni porucha
*Fluktuace kognice
*Halucinace

Primérny pocatek
onemocnéni: 68 let
*Parkinsonsky syndrom

Druha nejcastéjsi demence po AN

V pocatecnim stadiu odpovidavost na L-dopa terapii

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
uuuuuuuuuuu %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Diagnosticka kritéria DLBD

1. Hlavni pf¥iznaky pro dg. mozné a pravdépodobné DLBD
eDemence interferujici se socidlni a pracovni aktivitou
e\Vyrazné postizeni paméti (nemusi byt v pocatecnim stadiu, ale
zpravidla dominuje kognitivnimu postiZeni)
ePoruchy pozornosti, vizualné-prostorové orientace, exekutivni
dysfunkce

2. Vyznamné charakteristiky ( 1 pro moznou a 2 pravdépod. dg.)
oFluktuace kognitivniho stavu, pozornosti

eVizudlni strukturované halucinace

eParkinsonsky syndrom

3. Podpurné charakteristiky
oRBD

eNeurolepticka senzitivita
®SPECT/PET nalez

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
uuuuuuuuuuu %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Wilsonova nemoc

¢ AR dédicné onemocnéni
¢ Porucha metabolismu médi
¢ PostiZeni jater a CNS

¢ Vidy vyloucdit u extrapyramidové, cerebelarni ¢i
psychiatrickou symptomatiky vzniklé do 45 let

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
uuuuuuuuuuu %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Klinické pFiznaky

* Parkinsonsky syndrom
* Tres

* Dysartrie

* Dystonie

* Ataxie

* Deprese

¢ Kognitivni poruchy

¢ Hepatalni porucha

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
nnnnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Wilsonova nemoc — Dg.

¢ Klinické ptiznaky

¢ Kayser-Fleischertiv prstenec

¢ MR mozku

¢ ceruloplazminu

¢ hladiny volné sérové médi

¢ 1 vyluéovani médi moci

¢ obsahu médi v jaterni susiné
¢ Genetické vysetfeni

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Wilsonova nemoc — Terapie

¢ Dieta s nizkym obsahem Cu
* Penicilamin

* Zn

* Transplantace jater

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

uuuuuuuuuuu %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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Tremor
klinické projevy, diagnostika a
lécba

Olga Ulmanova

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Tremor

¢ nejcastéjsi abnormalni mimovolni pohyb

* rytmicky oscilani pohyb pUsobeny stfidavymi
stahy agonist(l a antagonistul

Klasifikace tfesu
dle vyvolavajicich okolnosti

¢ klidovy
e akéni
— posturalni (staticky)

— kineticky
« intenéni (pFi cileném pohybu)
 pfi specifickém pohybu

eh neurovéd
sk fakulta a Vieobecn fakultni nemocnice v Praze

Klasifikace tresu

Anatomicka klasifikace dle frekvence

— konéetiny — rychly > 12 Hz
— hlava, brada — stfedni 4-12 Hz
— hlas — pomaly <4 Hz
— palatélni
dle amplitudy
— jemny
— hruby

Klasifikace nosologicka

klidovy tfes
— Parkinsonova nemoc
— parkinsonské syndromy

posturalni tfes (pfevaZuje ve statické poloze)
— fysiologicky tFes
— akcentovany fysiologicky tfes
— esencidlni tfes

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Klasifikace nosologicka

kineticky t Fes (ev. inten €ni)
— moze¢kovy t fes
— varianty ET

« ortostaticky, task-specific, dystonicky, izolovany
hlasovy

— akcentovany fysiologicky t Fes

kombinovany posturalni  + kineticky (+ klidovy) t Fes
— Wilsonova nemoc
— Holmes Gv ("rubralni“) t Fes
— polyneuropaticky t Fes
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Pacient, ktery se trese

« Kde se tfese ? * RA:
(lokalizace) — tfes

. — jiné neurol. postiZeni
¢ Jak se tfese?

(typ tfesu)
* OA:
* Kdy a jak se za€al tFast? — interni onemocnéni
(trvani a poCatek) — léky, intoxikace
— navykové latky

* Co ties vyvolava, zvyraziiuje,
irfuje? .
zmirnujes * Vliv alkoholu?
3 3 ¢ Reakce na terapii?
¢ Covidime navic?

(dalsi zndmky neurol. postizeni) . .
Proc se tfese?

Esencialni tremor

+ NejCastéjsi pfiCina tfesu
prevalence 1-4% (stoupd s vékem aZ 22% = 95 let)
Vyskyt familidrni (AD) i sporadicky
- Geneticky heterogenni jednotka

. ETM1 (3q13), ETM2 (2p), ETM3 (6p23), varianta LINGO1 (15G24.3)....

+ Podklad:
- patologické oscilace v olivo-cerebello-thalamickém okruhu
- postmortem: neurodegenerativni zmény v obl. cerebella

Esencialni tremor

« Klinicky obraz

staticky, kineticky, (klidovy) tfes
4-7 Hz
HK, hlava, hlas, jazyk, DK, trup

dalsi motorické a non-motorické symptomy
ataxie chlze, posturélni nestabilita
kognitivni deficit (efekt dlouhodobé medikace?)
anxieta, deprese

« PrUbéh chronicky, pomalu progresivni
- Reakce na alkohol, (dlouhovékost)

m Kinickych neurovéd
sk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Esencialni tremor
terapeuticky standard AAN
Level A (estabilished efficacy)

¢ propranolol, primidon

Level B (probable efficacy)
* topiramat, gabapentin, atenolol, sotalol, alprazolam

Level C (possibly effective)

clonazepam, clozapine, nimodipin, botulotoxin
(Deuschl 2011)

30-50% pacientii prerusi lé¢bu pro NU nebo netcinnost
(Louis 2010)

Esencialni tremor - lécba

Léky 1. volby

. CR nedostupny
Beta-sympatolytika
= metipranol 20-40 mg (Trimepranol)

= propranolol 60-240mg Rp
Propranololi hydrochloridum 0,02
Lactosi quantum satis
NU: bradykardie, synkopa, tinava M.f. pulvis
Da ad capsulas
D.t.d. No CC (ducenti)

(idrenal, Dociton, magistraliter)

primidon— pomal3 titrace do 250-750mg/den
(Liskantin)
NU: zdvraté, ataxie, nevolnost,

Esencialni tremor - lIécba

Léky 2. volby
- gabapentin (1200-2400mg)
- topiramat (100-300mg)
- clonazepam
— clozapin CAVE: agranulocytoza
- botulotoxin (tfes hlavy)
- (alkohol)

Stereotakticka chirurgie
I VIM thalamotomie
| DBSVIM
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Pfibuzné (?) jednotky ET

* Primarni ortostaticky tremor
— subj. pocit nejistoty a nestability pfi stoji i pfi chlzi
— ve stoji po nékolika desitkdch vtefin - vznik chvénisvald DK rychlé
frekvence (13-18 Hz).
— Th: gabapentin, clonazepam, choditko, Zidlicka

« Tres vazany na polohu a specifickou  €innost
— primarni pisafsky tremor
— ties u hudebnik @ (houslisté, klaviristé) ¢&i sportovc U (golfisté)
— isolovany t fes (tremolo) hlasu

» Tres u dystonie
— dystonicky tremor —na ¢astech téla postizenych dystonii (napf.
tres hlavy u cervikalni dystonie)
— tremor asociovany s dystonii — akéni tfes na jinych ¢astech téla

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Esencidlni tremor — dif. dg

* Parkinsonova nemoc
* akcentovany fysiologicky tres
— polékovy
— metabolicka a endokrinni onem.
* Wilsonova nemoc
* neuropaticky tres
* FXTAS

¢ psychogenni tremor

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Akcentovany fysiologicky tres

Kontrola fce stitné zlazy vidy u
rychle vzniklého ¢i néhle vyrazné
zhor$eného tfesu!

vyssi frekvence, reversibilni

* Endogenni: metabolické a endokrinni poruchy
— hypertyredza, hyperparatyreéza, feochromocytom,
— hypoglykémie (insulinom, insulin-dependentni diabetes),
— hepatalni nebo uremicka encefalopatie

* Exogenni: potraviny a intoxikace
— kofein, tein, glutamat sodny

— téZzké kovy, mangan, vizmut, arsen, CO, kyanidy, dioxiny, organickd
rozpoustédla, naftalén, DDT

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

7 7 gV
Polékovy tres
antiarytmika amiodaron
antidepresiva tricyklika, SSRI
B- mimetika
H2 antagonisté cimetidin
antikonvulziva lamotrigin, valproat
neuroleptika typickd
lithium
bronchodilatancia theophylin
imunosupresiva cyclosporin A
Block 2011
J Neurologicks Kiinika a Centrum Klinickjch neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaiski fakulta a Vieobeend fakultni nemocnice v Praze.

Tres u Wilsonovy nemoci

Charakteristika
* wing beating tremor
— pomaly, nepravidelny tfes o velké amplitudé, asymetricky,
na kofenovych segmentech i akralné
« asterixis (flapping tremor)
— poklesy konéetinovych segmenttl, nepravidelné pohyby
prstl
Co vidime navic?
— Dysartrie, dystonie, cerebellarni syndrom, psychické zmény

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Wilsonova nemoc

¢ AR, 13. chromozom, >500 mutaci, rutinné vys. 5

¢ porucha exkrece Cu do Zlu¢i — kumulace jatra, mozek...

* Forma hepatdlni, neurologickd

Lécba ucinna symptomatickd (penicilamin, Zinek, B6)

e Screening: kazdd expy ¢i cerebell. symptomatika do 45 let
— |ceruloplazmin, tvolna Cu v séru, todpad Cu v moci/24hod,
— K-F prstenec, MRI, pak jaterni biopsie, genetika

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze
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Mozeckovy tres

Charakteristika
* Intencni ties, zpravidla s posturalni sloZkou

* pomala frekvence , amplituda roste pred cilem, asymetricka
lokalizace na kon€etinach

 titubace (pomaly kyvavy tfes hlavy a hor. €asti trupu)
Co vidime navic? ataxie, hypermetrie
PFic¢ina: léze v oblasti dentato-rubro-olivarniho trojihelniku

LéCba velmi obtiZzna
— clonazepam
— stereotakticka léze nebo stimulace VIM (CAVE: ataxie!)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

nnnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Holmesuv rubralni tfes

Charakteristika:

* klidovy, pfetrvava posturéiné, akcentace pfi pohybu jako
intenéni

¢ pomala frekvence, hruba amplituda

* jednostranny, vzacné asymetricky

* vznik: 2 tydny aZ 2 roky od vyvol. pFiCiny

PFiCina: léze drah prochazejicich hornim moze¢kovym stonkem
(v okoli ncl. ruber)

LéCba:
¢ levetiracetam (?)
e |éze/stimulace VIM

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Neuropaticky tres

Charakteristika: muZi v 6.- 7. dekadé,
Co vidime navic? slabost, areflexie, atrofie, porucha
Citi
PFicina: demyeliniza¢ni polyneuropatie
- EMG: demyelinisa¢ni nebo axonalné-demyelinisacni
neuropatie
- CSF: hyperproteinorrhachie
- Casto paraprotein v séru

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Fragile X-associated Tremor/Ataxia Syndrome

(FXTAS)

Charakteristika intencni tfes
zacatek po 50. roce véku, muzi >> Zeny

Co vidime navic? ataxie chize, parkinsonismus, kognitivni deficit

Pficina

* expanze tripletu CGG (50-200) v genu FMR1 X chr.
(premutace frag.X, vyskyt 1:800 u muz, 30% penetrance)

¢ MRI: T2 hyperintenzity v pedunklech mozecku

* Dg: geneticky test

Genetické poradenstvi - riziko sy fragilniho X pro potomstvo dcer
(dcery pacienta = prenasecky)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Psychogenni tres

Charakteristika + Co vidime navic?

¢ neobvyklé klinické kombinace klidového, posturéiniho a
kinetického tfesu

* pokles amplitudy po odvedeni pozornosti
¢ zmény frekvence tfesu

 pfiznak koaktivace, pfejimani frekvence

¢ anamnéza nasveédCujici somatizaci

¢ nahly vznik €i nahlé remise

Pozitivni diagnosticka kriteria - NE dg per-exclusionem !!!

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Zaver

Tres neznamnena vZdy dg Parkinsonovy nemoci
Anamnéza a observace pacienta je klicem k diagnose
ET je nejcastéjsi pricinou tfesu

Nové vznikly/zhorseny ttes - fce stitné Zlazy
Wilsonova nemoc — screen u kazdé suspekce <45 let
FXTAS — genetické poradenstvi

Psychogenni tfes neni dg. per exclusionem

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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Diferencidlni diagnostika
funkcnich poruch hybnosti

EvZen RdzZicka
Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd

Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Psychegenni .
" Funkéni Poruchy hybnosti

Hysterie: historicky pojem, socialné stigmatizujici, nepfijatelny

Konverze (disociace): spoustéci faktor — negativni zazitek

Somatizacni porucha: ,mnohotné, rekurentni a ménlivé télesné
ptiznaky, nejméné 2 r. trvani, nejméné jeden konverzni priznak”

Medicinsky nevysvétlené pfiznaky: naznacuje, Ze vysvétleni
muZe byt nalezeno, to ale plati obecné u kazdé nejasné dg.

Neorganicky: definice negaci terminu, kt. sdm neni definovany

Psychogenni: naznacuje psychol. pficinu jako jediny podklad

Funkeni: Siroky pojem, poruchy funkce bez struktur. podkladu
(tj. i poruchy, které se nepovaZzuji za psychogenni — napt.
migréna)

Funkéni poruchy hybnosti
Klinicka definice

¢ porucha hybnosti, jejiz klinicky nalez je
= inkongruentni se znamymi neurologickymi onemocnénimi
provazenymi poruchou hybnosti (PH)
= inkonzistentni v ¢ase, v zavislosti na pozornosti a
nefyziologickych manévrech
* 3 zdkladni podminky diagnozy
= pozitivni prikaz funkéniho pdvodu
= nestaci pouze vyloucit organické pficiny
= dg. musi byt zfejma (nepochybnad)

Funkéni poruchy hybnosti
Diagnosticka kritéria

* Pravdépodobnd FPH: ménliva v ¢ase nebo neslucitelna
s kteroukoli typickou poruchou hybnosti, nebo mizi pfi
odvedeni pozornosti

* Klinicky stanovend FPH: pravdépodobna FPH + efekt
odvedeni pozornosti, nepfimérené zpomaleni nebo jiné
klamné neurol. pfiznaky,

* Potvrzend FPH: pretrvavajici uleva po psychoterapii, sugesci
¢i po placebu, nebo byl pacient vidén bez poruchy hybnosti,
kdyZ nevédél, Ze je pozorovan

(Fahn a Williams 1988)

Funkéni poruchy hybnosti
Epidemiologie

2% pripadl v béZné neurologické praxi, ale az 20% ve
specializovanych centrech

e 2-4xvice Zien

¢ vrchol vyskytu mezi 20. a 50. rokem véku, malo v
détstvi a seniu

nejcastéji tremor, dystonie, myoklonus, poruchy
chiize, vzacné parkinsonsky sy, chorea

+ neepileptické zachvaty, parézy

Funkéni poruchy hybnosti
Anamnesa

¢ Atypicky prabéh
= nahly zacatek, neobvykle rychla progrese, zachvatovité
horseni
= nahlé remise, atypické kolisani tize, lokalizace a razu
priznakQ, odlisné nalezy dle zprav
= dalsi multiformni neurologické aj. pfiznaky a stesky
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Funkéni poruchy hybnosti
Klinicky nalez

Charakter poruchy hybnosti

= inkonzistence: ménliva amplituda, frekvence, distribuce,
atypické zpomalovani

= inkongruence: postiZzeni neodpovida organickému vzorci (napf.
obli¢ejova dyskineze v hemidistribuci)

- Diskrepance s objektivnimi nalezy

inadekvatni bolest a bolestivost postiZzené casti

nepfiméfena slabost ¢i porucha Citi (nesluéitelna s

anatomicko-fyziologickymi zakonitostmi)

celkova tize postizeni neodpovidajici nalezu pfi vySetfeni

Funkéni poruchy hybnosti
Klinicky nalez
¢ PrFidatné projevy
= porucha chize
= |a belle indifférence nebo naopak facies martyrea
¢ Vliv zevnich faktort
= pozornost: zhorseni pfi vySetfovani postizené casti téla,
zlepseni pii odvedeni pozornosti
= zlepseni po nefyziologickych zakrocich, po placebu

¢ Pozitivni pfiznaky
= Hooverovo znameni u funkéni parézy
= konvergencni spazmus
= ptiznak koaktivace aj.

Hooverovo znameni (1)
- PARETICKA EXTENZE PDK?

(Ane o »Zatlacte pravou
patou doli proti mé

dlabi”
Zadny pohyb

»Zvednéte levou nohu”

Neurology: an illustrated colour text, Fuller and Manford, 1999
Funkéni paréza: pfi pohybu zdravou

konéetinou se aktivuje i postizena Funkéni paréza PDK

m Kinickych neurovéd
ékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Hooverovo znameni (2)

PARETICKA FLEXE LDK?

»Zdvihnéte levou nohu
nad podlozku”

y

Zadny pohyb LDK
+
Zadny tlak paty PDK

Neurology: an illustrated colour text, Fuller and Manford, 1999 (upr.)

Funk¢ni paréza: pfi snaze o pohyb
postiZzenou koncetinou se postizeni
prenasi i do zdravé koncetiny l: \L
Funk¢ni paréza LDK

Funkéni tremor
¢ nejéastéjsi, az 50% pacientt s FPH
¢ anamnéza nasvédcuje somatizaci, Castéji postizeny Zeny
* nahly vznik tfesu ¢i ndhlé remise
¢ neobvyklé kombinace klidového, posturalniho a

kinetického tfesu, ménliva amplituda a frekvence

¢ inkongruentni projevy (bolest, slabost, atd.)

¢ vliv pozornosti: vymizeni, zmirnéni nebo zmény razu
tiesu pfi odvedeni pozornosti nebo pfi volnich
pohybech druhostranné koncetiny (nejcitlivéjsi tapping
test)

 pozitivni ptiznaky: koaktivace, pfejimani rytmu

Funkcni dystonie

¢ Castéjsi u mladych zen

¢ nahly zacatek, casto ,,vyvolavajici pficina“ (drobné trauma)

* casto fixni dystonie, kokontrakce svalovych skupin

* byva provazena silnou bolesti nebo hyperestézii
s neorganickymi hranicemi

* byva spojena s excesivni slabosti aZ parézou a vyraznym
zpomalenim pohybu

* fokalni, segmentova i generalizovana, ¢asto neobvykla
distribuce

¢ koincidentni abnormalni pohyby na vzdalenych ¢astech téla
(napf¥. bizarni chize u dystonie ruky)
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Funkcni myoklonus

¢ méné stereotypni, delsi trvani zaskubu nez u organického
myoklonu

¢ vyrazna senzitivita na zevni stimuly (ale mize bytiu
organickych myoklon)

¢ variabilita frekvence, amplitudy i distribuce

¢ pokud je myoklonus rytmicky, miZe byt pfiznak pfejimani
rytmu

¢ EMG: chybi typicka uniformita aktivace a postupného Sifeni

¢ EEG: zpétné zprimérnéni - pfipravny potencial

Zpétné zprumérnéni EEG

Bereitschaftspotential e ”

(readiness-potential) Wi ipspl N o v

-kortikalniho pivodu
-je-li BP pfitomen,
myoklonus je nejspiSe
psychogenni

e/

oho »
Ao ’{Jr\ B Badiiiadide

v

‘

»Psychogenni parkinsonismus*

* nahly zadatek, ¢asto po nezavainém urazu

* nebyva maskovity oblicej, byva od pocatku symetricky

* mirni se pfi distrakci, nezvyraznuje se pfi pohybech
druhostranné koncetiny

¢ chize extrémné pomala a usilovna, paZe byva aktivné
pfipaZzena k trupu

¢ muze byt napadny tfes psychogenniho razu

* pfi testovani posturalni stability dramaticka ztrata rovnovahy
s padem

* miZe odpovidat na placebo a neodpovidat na L-DOPA

Funkéni poruchy chlize

¢ Casto doprovazeji jiné FPH

¢ nahly vznik ¢i nahlé remise, nahlé zmény pfiznakd,
kolisani a zmény pfi opakovaném vySetfovani

¢ bizarni projev neodpovidajici fyziologickému schématu
pohybu, vysoka energeticka narocnost

* vymizeni ¢i vyrazna zména pfi odvedeni pozornosti

¢ pady ve sméru zachrany

¢ 3 zakladni typy

— dysbalanéni - subtyp brachybazicky, provazochodecky,
bazofobicky

— pseudohemipareticky typ
— extrémni zpomaleni

Funkéni poruchy hybnosti
Vysetreni a diagnostika

* Tymova prace

* Video zaznam

¢ Testy a cilené zkousky na psychogenni pavod
¢ Opakované vysetieni

¢ Pozorovani pacienta bez jeho védomi (x etické omezeni,
nutny souhlas)

¢ Oteviena komunikace, seznamovani pacienta s
moznosti psychogenniho pavodu obtizi

Funkéni poruchy hybnosti
Patofysiologie

¢ abnormalné zvySena aktivita amygdaly, zvySena konektivita
limbickych a motorickych okruhd, zvy$ena reaktivita na
afektivni podnéty

¢ ke vzniku PPH pfispivaji silné emocni zaZitky i chronicky
kazdodenni stres, nevyspani, rekurentni deprese zvysujici
»arousal”

¢ psychologické nebo psychiatrické problémy nemusi byt vidy
zjistitelné
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Funkéni poruchy hybnosti
Diagnostické téZkosti

* Dif. dg.: organicky podminéné poruchy hybnosti
— ,bizarni poruchy - paroxysmalni dyskineze, polékové
dyskineze
— dystonie - geste antagoniste, zména vzorce
— organické onemocnéni s psychogenni slozkou
¢ | psychogenni poruchy hybnosti mohou vyvolat
organické postizeni sekundarné

* Nutné nezaujaté vysetieni s dodrZenim standardniho
postupu a s cilenym klinickym vySetfenim
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Etiologie a management FPH

Tereza Serranova

Management — lécebné postupy

Neurolog (dg., vysvétleni, sledovani)
Fyzioterapie
KBT
Farmakoterapie
Psychiatr/psychoterapeut
Dalsi metody — TMS, hypnéza
Zakladni principy pristupu k pacientovi s FPH
1. Vysvétleni, co pacientovi je.

2. Ujisténi, Ze mu véfime.

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience
Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Etiologie FPH

1. Jak a pro¢ jsou specifické symptomy generovany?
Jak je narusena kontrola hybnosti?
planovani, exekuce, inhibice

Existuje abnormalni upstream proces interferujici s
normalni hybnou funkci?

2. Proc je symptom vniman jako mimovolni?

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience

mmmmmmmm Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Neurofyziologie

EEG, event rlated potentials, magnetoencephalografie,
TMS, pfima elektricka stimulace kortexu

Normalni aktivace primarnich sensorickych a
motorickych drah

PPH uzivaji tytéz drahy a okruhy jako ty pro vol-
ni pohyby

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience

mmmmmmmm Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Brain 2010: 133; 1526-1536 | 1526

Emotional stimuli and motor conversion disorder

Valerie Voon,"? Christina Brezing," Cecile Gallea,” Rezvan Ameli,®> Karin Roelofs,*
W. Curt LaFrance Jr* and Mark Hallett'
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averzivnimi >>pozitivnimi podnéty.

na afektivni podnéty u FPH.

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience
fre Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Zvysena fcni konektivita limbickych a premotorickych oblasti pro
afektivni podnéty u PPH
= mozné ovlivnéni motorickych pfiznakl emociondlni podnéty

Iniciace pohybu
Nevédoma inhibice
odpoveédi

Potencidlni neurdlni mechanismus
vysvétlujici

B = N e K

prot emociondlni podnéty nebo fyziologické stresory
mohou spustit nebo zhorsit PPH,

Contrast estimate
=282

=02
-3 ppH kontroly

Voon et a, ain, 2010
Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience
Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic
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The involuntary nature of conversion disorder

Snizena funkéni konektivita temporoparietélni junkce
(srovnani sensorické predikce a feedbacku,
podili se na vzniku ,self-agency”)

se sensorimotor., limbickymi oblastmi u PPH

Potencialni neuralni mechanismus
vysvétlujici pro¢ jsou PPH
vnimany jako nevédomé.

Ventral

-striatum

v wve

Proc véfit pacientovi s FPH
Pfehani, abychom jim uvéfili
Ochota podstoupit vySetiovani
Dlouhodobé uzivani medikace i pres NU

fMRI: jiny vzorec aktivace u pacientd s funkéni
parézou neZ u kontrol které parézu simulovaly

__-_é-c nnnnnn s Univerdity, ot el P, Prague,Crch Repulc ,_-,4,; nnnnnn s Univerdity, ot el P, Prgue,Crch Republc
Etiologické faktory funkénich sy
‘ Socialni Psychologické Biologické An amnéza
@ || » Traumav détstvi » Narus. attachment k > Genetické fa
'g (odmitani, abusu) rodi¢am ovlivriujici osobnost . . ; -
2| > Dysfunkénirodina | » Osobnost > Biologicka Seznam vSech soucasnych obtiZi
8 N ‘éﬂgﬂigﬁ'ﬁ.’ms Cilené non  natorické problémy (poruchy spanku, nava,
£ - Sese PTOD ! Y
> Modelovani > Protiti Zivotni udalosti bolest, poruchy soustiedéni, panika, disociace)
— symptomu jako negativni > Télesnd zrandni o . . )
58 || > Zivotni udélostia Spoustéce (nezdliraziovat roli stresu)
kA L .
§ tézkosti : EeP.';(eser uzkost > Fyziologické stresory Predeslé funkéni obtiZe poukazat na podobnost
@ anika hyperventilace, : : £ 3 in & 3 3 2
> Existence zdrav. syst.| > Akutni disociace spankova deprivace C?, st pac",!nt mys_:" Ze je Spatné, ze by pomOhIO'
» Socialni tlaky > Bolest Z &eho ma obavy?
E_’, » Benefity v nemoci » Percepce symptomu — V . Jak to bylo s jinymi lékafi.
g emipe ot ¢ il Patrani po Zivotnich udalostech (traumatech)
'g kompenzace » Zpochybriovani sympt. :J":’Jl;rllgls:iglad:iz a?e"szm' p )
> Vyhybani se praci & | > Snaha vyhnout se > Nasledk inakEivit pfi pocatecnich ndvstévach nevhodné
fodzavazkim vyvolani symptomi > PIasticitZ CNS ) i kdyby bylo relevantni, neovlivni th postup
- Department o Neurology and Centr of Cnical Neuroscence
] Doty s core of s e Chares Unersity, 15t idical Foeuiy, Prgue, CoachRepublc

Vysetreni

Ukdzat pacientovi pozitivni pfiznaky
Hooverovo znameni, abduktorovy pfiznak
Distraktibilitu tremoru/MP

Vysvétlit inkonzistenci/inkongruenci

Vliv pozornosti

) Pt

N
I
\ KZJ{{/

@

)

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience
Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Hooverovo znameni

A.Slabost extenze v ky¢li PDK

B.Pri testovani flexe v ky¢li LDK
zesili extenze kycle PDK

J. Stone, 2011

Pomocna vysetreni

nase nejistota
pro lepsi pfijeti dg. fu PL nebo pacientem

MRI

—predikovat, Ze bude normalni a upozornit na
10-15% ndhodnych nélezl

Neurofyziologie
—ndlezy specifické pro fu (tfes a myoklonus)

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic
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Vysvétleni

Co jim je a jak se k dg. doslo.

Co jim neni.

Vérim vam! Vim, Ze si to nevymyslite.
Zduraznit éastost FPH, potencialni reverzibilitu.
Pouziti metafor.

Vyhnout se diskuzi o tom proc se to stalo.
Zprava, letak, www.neurosymptoms.org

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmmmm Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Kontrolni navstéva (tydny)

Jak pacient pochopil problém, co si mysli o
predané/psané informaci (wWww.neurosymptoms.org)
Co fekli/feknou rodiné a pfatelim

Role deprese a uzkosti

Umoznit spontanni sdéleni

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmmmm Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

KBT

Extenze vysv étleni - zaklady zvladne i neurolog
Cil - revize zp tisobu mysleni, emo €éni odpov édi a
chovani vzhledem k fu symptom @Gm
pozitivni vysvétleni + racionale pro th (cviceni)
podpofit aktivitu
hledat ovlivnitelny fyziologicky n. disociativni
spoustec, spanek, prekazky v Ié¢bé

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience
Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Fyzioterapie

Stupriovité cviceni
Odvadéni pozornosti
Vysvétleni od fyzioterapeuta konzistentnis nasim

l Dg. FPH

&zké iréza
tézké drobny uraz viroz
Soa

7 k o
Fizna X
priznaky PN PN D

«> —> Cviéeni gradudlné
b N N N N .

roky

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience
Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

DalSi intervence

Psychiatr-psychotherapeut
— U té&Zkych pacientl bez znamek Gasného lepseni
— Obeznameny s problematikou
— Uprava antidepres. Th, Ié&ba komorbidity

Management bolesti

Farmakoterapie

Antidepresiva
TAD, SSRI, SNRI
Propranolol — somatické projevy dzkosti

TMS, hypnéza

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmmmm Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Zaver
Cisté ,psychologicky” pohled >  biopsychosocialni pohled.
FPH jsou Casté, |épe se o né zajimat, neZ jimi byt iritovan.

Zakladni management FPH fidi neurolog.

Nutny transparentni pfistup a spoluprace!
Vysvétleni (redlnost, ¢astost a reverzibilita pfiznakt)
KBT-> zéklady zvladne i neurolog
DuleZita role fyzioterapie.
Psychiatr a psychoterapeut znaly problematiky u vybranych pacient.

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmmmm Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic
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Chorea
klinické projevy, diagnostika a lécba

Jifi Klempif

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Jak vypada chorea?

* Rychlé, mimovolni, nepravidelné
svalové zaskuby korfenového
i akralniho svalstva s dobre patrnym
motorickym efektem v rliznych
svalovych skupinach

Jak chorea zacina?

¢ Akcentuje se stresem nebo pohybem
e Mirni relaxaci

e Pocatek obvykle v obliceji a rukou

e Zdména s nadmérnou gestikulaci, tiky

¢ Pseudoucelné pohyby

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
i Universita Krlova v Praze, 1. Iékafsts fakulta 2 Vseobecnd fakultni nemocnice v Praze

Jak muzZe chorea vypadat?

e atypicky blefarospasmus

¢ chaotické pohyby oci s nedostatecnou fixaci
e grimasovani a vyplazovani jazyka

¢ zvukové fenomény, dysartrie, dysfagie

¢ kyvavé pohyby hlavou

* flexe-extenze, addukce-abdukce prst

e ,Soupavé” pohyby ploskami nohou v sedu

e pfiznak , pseudobabinski”

* hypotonie svalstva, Zivé reflexy

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
il Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsks fakulta 2 Vseobecnd fakultni nemocnice v Praze

Chorea podile lokalizace

Fokalni
Hemichorea

Generalizovana

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Specifické projevy chorey

* RecC - explozivni a7 sakadovana dysartrie se
zménénou fonaci

* Dyskineze narusuji Zvykani a polykani

* Pfiznak jazyka - pacient neni schopen
udrzZet vyplazeny jazyk v klidu, mimovolné
zatahuje zpét do Ust, i nevyplazeny jazyk se
v Ustech mimovolné pohybuje

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

il Universita Krlova v Praze, 1. Iékafsts fakulta 2 Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

51



4a1

Specifické projevy chorey

* Pfiznak dojicky - pri stisku ruky pacient
mimovolné povoluje a svira dlan, jakoby
stisknuté prsty lékare “Zmoulal”

* Stoj a chlize - kolébavé pohyby v kyélich
pfi chdzi budici az dojem tanecniho projevu

4 Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
ita Karlova v Praze, 1. Iékafski fakulta a Vieobecn fakultni nemocnice v Praze.

Balismus - stereotypni mimovolni pohyby velké

amplitudy zaskuby kofenového svalstva koncetin

s rotacni slozkou

¢ Atetdza - nepredvidatelny, kontinudlni, pomaly,
kroutivy, nezaujima setrvalou polohu, na rozdil
od chorey mlze postihovat opakované stejnou
oblast, pfevazné na akrech kondcetin

* ,Pseudoathet6za” - porucha propriocepce

¢ ,Choreoathet6za“

ice v Praze

Choreatickeé spektrum

Choreoathetéza

Nepravidelny

Plynuly
Rychly pohyb
Intermitetni
pohyb

Setrvald
postura

entrum Klinic d
raze, 1. 1ékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Na co se ptame?
¢ Jak rychle to zacalo?
— Akutni —i u chron. progresivnich onem.
— Subakutni
— Chronicka — staciondrni, progresivni
e V kterém véku to zacalo?
— Kojenci
« Kernikterus, Lesch Nyhan(v syndrom, ataxia teleangiectatica
— Predskolni vék
* DMO, Sydenhamova, polékova, benigni hereditarni chorea
— Skolni vék, adolescence
— Stredni vék
— Senium — senilni chorea

rovéd
sk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Na co se ptame?

e Mél to nékdo v rodiné?

— Hereditarni

— Sporadicky vyskyt - nevylucuje hereditu!!!
e Uzival néjaké 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 pfiznak?

Na co se ptame u chorey?
* Jaké ma pacient dalsi potize?
— Neurologické - Psychiatrické - Kognitivni
— Infekce — borrelie, HIV, Creutzfeldt-Jakob. n., absces

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

— Hormonalni poruchy — ch. gravidarum, tyreotoxikdza
— Poruchy minerali - hyponatrémie

— Interni onem. — hyperglykémie, polycytemia vera

— Operace v celkové anestézii — ,,post pump syndrom*
— Trauma mozku

¢ Muze to byt celé psychogenni?
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Co bézné laborator vysetruje?
¢ Na, Ca, Ca %, glykémie, TSH, fT4, parathormon,
¢ FW, KO + dif., CRP a imunolog. vys.
¢ Wilsonova nhemoc

— Cu volnd a celkova, ceruloplasmin, odpad Cu
— KF prstenec
— Jaterni biopsie
¢ McLeod, choreoakantocytdza (vzacné)
— CK, LD, myoglobin
— Akantocyty
— EMG - u neuropatie, amyotrofie
— EKG, TTECHO - arytmie, kardiomyopatie
¢ Neuroferritinopatie (extrémné vzacna)
— Snizeny Fe a ferritin v séru

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinicky &
wwwwwwww Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Co vidime na mozku?

Fokalni léze
— CD, PUT,Th, subthlamus, NR
Atrofie striata
— Huntingtonova n., McLeodlv

syndrom, choreoakantocytoéza
Atrofie CRBL (+ kmene)
— Hereditarni ataxie

Generalizovana atrofie
— Vétsi nez odpovida véku?
— Mnoho vaskuldrnich zmén?

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
wwwwwwww Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Kdy pomaha MR?

Co Ize v CR testovat?

e Autozomalné dédicné onemocnéni
¢ Huntingtonova nemoc
e Spinocerebellarnia.-1,2,3,6,7,8,10,12,17, DRPLA
— Autozomalné recesivni onemocnéni
* Friedreichova ataxie
¢ Wilsonova nemoc — testuje se jen nékolik mutaci
« Deficit pantotenat kindzy
* Ataxia teleangiectasia — mezi 12-36. tydnem
— X vazané onemocnéni

¢ Lesch Nyhandv syndrom — kojenci a batolata

Nejcastéjsi etiologie chorey

e Vdétstvi

— Sydenhamova chorea

— Polékova

— Détskd mozkovd obrna

— ?... poslat pacienta do specializovaného centra
* V dospélosti

— Vaskularni

— Polékovd

— 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 aZz do 10mg za den
* GABAergni stimulace

— Klonazepam od 0,5 az 6mg denné

— Valproat od 150 -1500mg denné
* Amantadin sulfat - 100 - 600mg denné
e Tetrabenazin do 150-200mg denné
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Dystonie

Petra Havrankova

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a V8eobecna fakultni nemocnice v Praze

Dystonie

¢ Mimovolni svalovy zaskub, repetitivni pohyb nebo
abnormalni postaveni ¢asti téla podle relativné
neménného vzorce

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
nnnnnnnnn % Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaisk fakulta a Vieobecns fakultnf nemocnice v Praze

Jak diagnostikovat dystonii?

Vidim skutec¢né dystonii?

Kde dystonii vidim a co ji vyvolava?
Vidim jen dystonii?

M3 dystonii jeSté nékdo v rodiné?
V jakém véku dystonie zacala?

ok wNe

Souvisi vznik dystonie s uzivanim néjakého léku?

1. Vidim skutecné dystonii?

¢ Abnormalni postaveni ¢asti téla nebo mimovolni
pohyb ¢i zaskub?

* Mozné oboji i u jednoho pacienta
¢ Relativné neménny vzorec

¢ fixni x mobilni dystonie

Geste antagoniste

* Zcela specificky pro dystonie

¢ Podporuje dg. Dystonie

¢ Manévr (dotyk), kterym pacient mirni
pfiznaky dystonie

2. Kde dystonii vidim a co ji vyvolava?

* fokdlni x segmentalni x generalizovana dystonie

¢ spontanni x indukovana (namahou, specifickou
¢innosti...)
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3. Vidim jen dystonii?

S ¢im se dystonie mGzZe kombinovat?

¢ Asociace s parkinsonskym syndromem (PN, PSP,
MSA, CBDG)

¢ Asociace s myoklonem (myoklonicka dystonie)
¢ Asociace s miSni symptomatikou (SCA 3)

Neurologickd kinika a Centrum Kiinickyc
Universa Karova  praze, 1 \karsk F ok vicobecns okl nemocnce v Paze

4. Ma dystonii jeSté nékdo v rodiné?

e Patrat alespon dvé generace zpét

e Chtit pfibuzné vidét

Neurologickd kinika a Centrum Kiinickyc
Universita Karlova rase, 1. Ikars f i o achecns faunf nemeclce v Paze

5.V jakém véku dystonie zacala?

e <26 let — genetické vysetreni (dle typu dystonie -
DYT, PANK, HD, SCA3)

e <26 let —vidy terapeuticky pokus s L — Dopa
(vylouceni Dopa responsivni dystonie)

e <45 let — vzdy vyloudit Wilsonovu chorobu (MRI, Cu
v moci — sbér, K- F prstenec, jaterni funkce)

Neurologickd Kinika a Centrum Kiinickyc
Universa Karova v praze, 1 \karsk F ok vicobecns okl nemocnce v Paze

6. Nesouvisi vznik dystonie s uzivanim
léku?

e Péatrame po uZivani neuroleptik, derivat(

¢ Hledame casovou souvislost — problém u depotnich
preparatl

* Akutni polékova versus tardivni dystonie

Newrlogieks ik o Centum inickil
Universia Karlova rase, 1. kars f i o achecns faunf nemeclce v Paze

Kdy je dualezité odhalit etiologii?

¢ mame specifickou lIécbu (Dopa responsivni dystonie,
Wilsonova nemoc)

¢ dystonii zplUsobuje lék (Akutni polékova dystonie,
tardivni dystonie)

¢ je to dédicné (DYT 1 dystonie, myoklonicka
dystonie...)

Dopa responsivni dystonie

(DYT 5 dystonie)
AD

¢ zpravidla pocatek na DK

¢ Vznik do 26 let — nej¢astéji Skolni vék

¢ diurnalni fluktuace

* reaguje vyborné na lécbu L —Dopa
(obvykle jiz v davce cca 300 mg)

d
exbichd fokdlipdnemorpitevRezE7 . 5.-20.5.2012
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Dystonie u Wilsonovy choroby

Neurologické pFiznaky Psychiatrické priznaky

tremor (81%) uzkost,deprese (35%)
dysartrie (48%)
hypokineticko-rigidni syndrom (35%) | psychotické projevy (13%)

kognitivni porucha (17%)

mozeckové priznaky a posturalni
poruchy (35%)

dystonie (23%)

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

jch neurovéd
4 fakulta a Viesbecnd fokdlp nemorpite vReze7 5.-20,5.2012

Akutni polékova dystonie

¢ Vznik nejcastéji rychle po nasazeni nebo navyseni davky, u
depotnich prep. pozdéji

¢ Klasickd neuroleptika — haloperidol, prochlorperazin... ale i
derivaty (thiethylperazin — Torecan, metoclopramid —
Cerucal)

¢ Mladi dospéli

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

Lécba: benzodiazepiny i.v. (nap¥. Rivotril 1 amp i.v.), nutno
pokracdovat alespori 10 — 20 dni biperiden (Akineton p.o. 3x2

mg, poté postupné vysadit)

Tardivni dystonie (TD)

¢ Vétsinou pri dlouhodobé 1écbé neuroleptiky

(vice nez 3 mésice)

¢ Nejcastéjsi - blefarospasmus, cervikalni dystonie,
okulogyrni krize

e Lécime jen TD, které obtézuji pacienta

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

DYT 1 dystonie

® 50% generalizovanych
dystonii s Casnym
zaCatkem

® zacatek 4-20 let

m v 95% zacina na
koncetiné

® pozdni stadium -
rozvoj fixované
dystonie

Veepbecid fokalbhnemoteideviReaze7 5 20,5, 2012

Symptomaticka peroralni lécba
dystonii

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

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

eBaclofen - intratekédlné u generalizované dystonie

e Amantadin - hlavné off dystonie

Symptomaticka lécba dystonii

Lokalni lécba

e Dévka x technika aplikace (EMG kontrola)
e Nejdfive lze opakovat za 3 mésice

e Botulotoxin A (Botox, Dysport)

e Botulotoxin B (Myobloc)

Chirurgicka lécba

e DBS (globus pallidum) (u rliznych typ0 i pficin dystonie)

e Pallidotomie, thalamotomie
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Co je podstatné (home message)
¢ Klinicky obraz dystonie je nesmirné variabilni!
¢ Dystonie se mlze asociovat s dalSimi priznaky!

¢ U mladych pacientll musimepatrat po dédi¢nych
formach!

¢ Vidy musime vyloucit specificky léCitelné
jednotky(Wilson, DRD, polékové)!

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinicky
Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakul
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Komplexni lé¢ba svalového hypertonu
rigidita, spasticita, dystonie — diagnostika a Iécba

Robert Jech

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

zvySené napéti svalli

* rigidita * neni:
. spasticita — fixni l;o’ntraktura
— artrodeza

¢ dystonie
¢ gegenhalten

— infiltrace svall
* myositis, myopatie
. « amyloidosa
* stiff-person
* tetanie

* myotonie

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

definice

* rigidita
— zvySeny odpor v celém rozsahu provadéného pohybu
— pfiznak parkinsonskému syndromu
* spasticita
— rychlostné vazané zvyseni svalového odporu
— pfiznak sy. centralniho motoneuronu
¢ dystonie
— mimovolni stah jednoho nebo skupiny svald, ktery vede k

neucelnému pohybu nebo posture podle relativné
neménného vzorce

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

vzorec

¢ rigidita
— neménny, agonisté i antagonisté
— vys3i EPR (fenomén ozubeného kola)
— Fromantv manévr

* spasticita
— zavisi na rychlosti, pouze antagonisté
— vy38i EPR (sklapovaci ntiz, ,catch®)
— hyperreflexie a klonus, iritacni jevy

* dystonie
— relativné neménny, agonisté i antagonisté
— zaskuby, tfes, stahy
— senzoricky trik

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

doprovodné priznaky

* rigidita

— nikdy samostatné

— bradykineze, klidovy tfes, posturalni instabilita
* spasticita

— samostatné vyjimecné

— paréza, zkraceni svalu
¢ dystonie

— vétSinou samostatné

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

etiologie

* rigidita
— PN a sekundarni parkinsonské syndromy (MSA, PSP, CBD)
* spasticita
— CMP, RS, traumata, tumory, neurodegenerace
¢ dystonie
— primarni
* sporadické (fokalni)
* geneticky podminéné
— sekundarni
« dystonie plus

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

nnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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dalsi projevy

trigger pasivni
88 protazeni

dalsi projevy

¢ Vyhody

— zmiriuje atrofii

¢ Komplikace
— fixni kontraktury a

spontdnné, N
P emi/Kvadru ..
rigidita r;::t::: bez efektu uvolni méné rigidita asymetrie u PN o it/
spasticita pasivni pohyb bez efektu uvolni hodné spasticita hemi/para/kvadru fazicka 2
spontanné / . foka’ln(, . PPy
dystonie specificky muze zlepsit bez efektu dystonie segmatiEli, fixnii fazicka ano/ne
pohyb generalizovana
Neurologeks ik a Centrum Kinickjchneurovéd Neurologeks ik a Centrum Kinickjchneurovéd
a1 Uit Karova v Paze, . ok fakuta o ieobecnd ki nemocice v Praze a1 it Karova v Praze, . o fakuta o vieobecnd ki nemocice v Praze
o A4 Vé V4 . .
dasledky zvySené svalové aktivity evaluace

* rigidita
— UPDRSHIII: $ije, koncetiny — 0-4
* spasticita
— MAS (Modified Ashworth Scale): koncetiny — 0-4

evolni/mimovolni svalovd aktivita proti
pUsobeni exogenni sily

*zvySuje se zvySovanim exogenni sily
epsychogenni poruchy hybnosti
ekatatonie (stupor)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

el Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski faklta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

deformit - i { obé
Y . podporuje krevni obéh — TS (Tardieu Scale): koncetiny — Uhel a stupen spasticity
— poruchy vymé3ovani — miZe zlepsit opérnou « dystonie
— bolest nebo motorickou funkci — TWSTRS (Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale)
— malnutrice . Sije
— JRS (Jankovic Rating Scale)
« otni vicka
— BFMDS (Burke Fahn Marsden dystonia scale)
« obli¢ej, Sije, trup, koncetiny
Neurologiké Kinika  Centrum Kinickjch neurovéd
T iversita Karova v Praze, 1. Ikatské fakula  Vseobecn fakultni nemocnice Praze
v v
dalSi syndromy dalSi syndromy
Gegenhalten « Stiff-person syndrom

— subakutné progredujici svalovy hypertonus prevazné axialné
¢ kokontrakce agonistd a antagonistd

¢ trvala klidova aktivita na EMG (i ve spanku)

¢ bolest

e v 70-90% pozitivita anti-GAD

* benzodiazepiny, baklofen

¢ imunosuprese, plazmaferéza

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

el Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski faklta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze
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dalsi syndromy

¢ Tetanicky syndrom
— bolestivé svalové spasmy
— zvysena drazdivost motoneurond,
— Trismus, karpopedalni spasmy
— generalizovany i lokalni
— tetanus
« Inhibice uvolnéni GABA a glycinu
— hypoparathyreoza

¢ hypokalcémie

dalsi syndromy

* myotonie
— svalova ztuhlost s prodlouzenou relaxaci
— hypetrofie nebo atrofie
— zvySena excitabilita svalového vldkna
— porucha dekontrakce, krupobiti na EMG
— Membranové myopatie
« kanalopatie Cl (Thomsen)
* Kandlopatie Na (paramyotonie)
— Myotonicka dystrofie (DM1, DM2)

Neurologickd kinika a Centr

wwwwwwww Universita Karlova v Praze, 1.

sy. centralniho motoneuronu

PAREZA

o ’ ZVYSENA SVALOVA
ZKRACENI SVALU AKTIVITA
¢ oslabeni e agonisty * agonisty a
agonisty — imobilizace antagonisty
— vadi nejvice — atrofie — spasticita
— kontraktura — sp. dystonie
— konkontrakce

— sp. synkineze

klinicky pristup

¢ Spasticita

— zvySeni svalového tonu pfi rychlém

protazeni

— vadi méné

— neni vidét (vyjimkou spontanni klonus)
¢ Spasticka dystonie (SD)

— zvySené svalové napéti v klidu

— vede k mimovolnim pohybu/postufe,

— vznikd bez zjevného spoustéciho faktoru

— vadi hodné, zlepsi se pasivnim protazenim

Neurologickd kinika a Centr
Universita Karlova v Praze, 1.

Ita a Vieobecn fakultni nemocnice v Praze.

sy. centralniho motoneuronu

* Spasticka ko-kontrakce
— spoustécim faktorem aktivni pohyb

— mimovolni kontrakce (antagonist() pfi volni
kontrakci (agonistl)

— ,presmérovani pokynl k jinym svalim
— vadi hodné (alternujici pohyby)

sy. centralniho motoneuronu

* Spasticka synkineze
— spoustécim faktorem aktivni pohyb

— ,overflow” — preteceni aktivity do jinych
svalovych segmentd

Neurologickd kinika a Centr

wwwwwwww Universita Karlova v Praze, 1.
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komplexni |écba spastické parézy

¢ zvySené svalové aktivity
— spasticita
— spasticka dystonie
* denervace, myorelaxace
— spasticka kokonktrakce
* denervace, myorelaxace
* zkraceného svalu
* pasivni protahovéni, dlahovani, operace
* parézy
* denervace
* posilovani adaptaénich mechanismu

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

paréza zavisla na protazeni

mensi rozsah extenze prsti
pfi extenzi zapésti

vétsi rozsah extenze prsti
pri flexi zapésti

zkraceni svalu

e priciny:
— Imobilizace
¢ Kvuli paréze

— kontrakce

h- ¢

 Kvali tkariové prestavbé (svald, slach, nervd, cév)
— atrofie, fibréza, zména kontraktility

 Kvali spastické dystonii

— kontraktura

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

terapeuticky cil

* zlepsit parézu
— aktivni hybnost koncetiny
PARADOX?

* zlepsit spast. dystonii
— pasivni hybnost koncetiny

lécba spastické parézy

* svalova relaxace
— lokalni denervace botulotoxinem A (B)
¢ |ék prvni volby
* u kazdého pacienta se spastickou dystonii

— myorelaxancia peroralné
¢ baclofen, tizaninidin

— intrathekalni aplikace baklofenu pumpou

* rehabilitace
— protahovani do extr. poloh, dlahovani

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

indikace lécby botulotoxinem A

* spasticka dystonie

— zhorsuje funkci, komfort nebo péci
— vyvolava bolest

¢ ocekavané snizeni tonu

— nezhorsi stavajici funkci

¢ neni fixni kontraktura

®‘;‘
e

W
i\
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Ize vzdy odlisit klinicky?

spasticka jind
dystonie dystonie

rigidita

4 Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
rlova v Praze, 1. Iékafski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze.

¢ spasticka dystonie
— je-li paréza/spasticita
— spiSe fixni
— spiSe akralné
— nejcasté;jsi obraz
* hemi-
® para-

— spiSe rychly nastup

spasticka dystonie vs. dystonie

¢ dystonie
— je-li samostatné
— spise mobilni
— spiSe axidlné
— nejcastéjsi obraz
* fokalni
* segmentalni
* generalizovana
— spiSe pomaly nastup
— geste antagoniste

rigidita vs. spasticka dystonie
* nelze je vidy odlisit
e pokud
— vyrazné intenzity

— pokud soucasné je

* bradykineze, tfes, spasticita, iritacni jevy, fixni
kontraktury

— pokud soucasné neni
¢ reakce na DA, DBS

— neurodegenerace v pozdnim stadiu
* MSA-P, PSP, CBD, PN, HN

rigidita - komplexni lécbha

¢ Rigidita jako soucast PN
— vyborny efekt L-DOPA, DA
— vyborny efekt DBS

« STN (rigidita reaguje nejlépe)

* Gpi
— fyzioterapie
¢ Rigidita jako soucast PS
— botulotoxin A lokalné

— benzodiazepiny (klonazepam)

— fyzioterapie

dystonie — komplexni |écba

* Fokalni/segment.

— botulotoxin

¢ Generalizovana
— L-DOPA (< 26 let)
¢ 750 mg/3més
— anticholinergika

¢ benzodiazepiny

— DBS — benzodiazepiny
— RHB?
+ dlahovani —DBS
— u grafospasmu — RHB

« fyzioterapie
* ergoterapie

prediktivni faktory DBS u dystonii

Pravdépodobnost
uspéchu o primarni
¢ generalizovana
¢ mobilni
e axidlni

o kratsi trvani

e pocatek v détstvi
e DYTL,11

¢ normalni MRI

e normalni

¢ normalni psychika
e tardivni

Pravdépodobnost
sekundarni neuspéchu
fokalni (vyjimka CD)
fixni

koncetinova

delsi trvani

v dospélosti

non-DYT1

strukturalni 1éze
abnorm. premorb. vyvoj
kognitivni deficit
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Svalova hyperaktivita a
rehabilitace

MUDr. Martina Hoskovcova
Mgr. Ota Gal

Neurologickd klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. Iékafska fakulta a V3eobecna fakultni nemocnice v Praze

Rehabilitace spastické parézy

svalova hyperaktivita — paréza — kontraktury

Brani protaZeni a prodlouZeni délky svalu
Brani aktivaci antagonisty

¢ Svaly ve zkrdceném postaveni ...z-mény
nekontraktilnich tkani a kontraktury

* Omezuje aktivni pohyb antagonisty

Ovlivnéni hyperaktivity = zaklad rhb spastické parézy

Rehabilitace spastické parézy

Svalova Paré
HA aréza

!

Denervace . .
Farmakoterapie Facilitace Polohovani
Fyziotera iep Motor. reedukace Strecink

yzi pe Trénink €innosti Ortézy
Shadtkodabyy Domaci program Imobil. obvaz
efektem prog : Y

1.  Redukce svalové hyperaktivity

¢ Metodiky na neurofyziologickém podkladé
— Bobath koncept, Vojtova reflexni lokomoce, PNF strecink
¢ Lokalni postupy
¢ Pomalé setrvalé protahovani, relaxacni techniky apod.
* Hippoterapie
¢ Fyzikalni terapie

¢ Recentni studie: efekt fyzio postupl na ovlivnéni svalové
hyperaktivity pouze kratkodoby

¢ Hlavnim Ukolem RHB je ovlivnéni non-neuralni
komponenty zkraceni a parézy

2. Terapie paretickych svall

¢ Aktivace paretickych svall

 Specificky rezistentni
trénink

¢ Specificky aerobni trénink
¢ Kombinovany trénink

¢ Domaci reedukacni trénink
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3. Zkraceni mékkych tkani - kontraktury

¢ Techniky mékkych tkani

* Mobilizace perifernich kloub(

¢ Polohovani a tejpovani

¢ Pasivni (aktivni) cvieni na ROM v kloubu
¢ Pfidame protaZeni v kone&né fazi pohybu

* Je-li pfitomna kontraktura
— zvysit frekvenci cvieni na 2x i vicekrat denné
— prolongovany stre€ink (sustained low-load)
— protahovani pomoci ortéz a imobilizaénich obvazti

entrum Klinickych neurovéd
raze, 1. 16kafské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze:

StreCink

 velmi pomalé protaZeni s | intenzitou
¢ delsi Casovy interval (5-10 min na jeden sval)
* antispastické vzorce
« staticky nebo staticky progresivni stre€ink
 denni trénink v domécim prostfedi
* PomUcky:

— pfistroje

—aplikace ortéz

—sériova aplikace imobiliza€nich obvazl

ntrum Klinickych neurovéd
e, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Fyzikalni terapie

¢ Elektricka stimulace (NMES, TENS) paretickych i

spastickych svalQ

¢ FES (nejCastéji podpora chGzového mechanismu a

nahrada uchopové funkce ruky)
* Termické procedura

* Elektroanalgézie

entrum Klinickych neurovéd
raze, 1. 16kafské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Rehabilitace u rigidity

Rigidita a dopad na funkci

* Flekéni drzeni trupu a koncetin

¢ Omezeni rotaci trupu

¢ Snizeni rozsahu pohybu v kloubech a zkraceni mékkych
tkani, kontraktury

¢ Axialni rigidita (,,stiffness strategie”)

¢ Porucha differenciace trupu a panve (otaceni ,en block”
a pady)

¢ Ko-kontrakce agonistut/antagonistl (King LA, Horak FB
2009)

« Casnéjsi a vétsi aktivace antagonistti— koaktivace svalii
pfi automatickych posturalnich reakcich

Principy fyzioterapie u rigidity

e Zvyseni rotace trupu (PNF, DNS dle Kolafe, Bobath koncept,
simulace jizdy na kajaku, spirdlni dynamika, cvi¢eni na herni
konzoli Xbox)

¢ Nacvik diferenciace pohybu (¢asné hlavné v otockach)

¢ Reciprocni a rytmické pohyby (denni domaci reedukaéni
trénink)

* Podpora napfimeni trupu

e Zvyseni limitG stability ve stoji a chGzi (Tai-chi cviceni)

e Zvétseni rozsahl pohybl v kloubech

¢ Protazeni zkracenych svall (strecink)
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Fyzioterapeutické postupy

Aerobni trénink (ergometr, veslafsky -60-80% maxima TF
trenazér, béZecky pas aj.) -3xtydné

-jedna lekce 60 min po dobu 3 mésicll
Vytrvalostni trénink (intervalova chlze -Individudlné zvolena rychlost
20-30 min se supervizi) -4-6 opakovani jednoho cviku

-3x tydné
Posilovaci trénink (posilovaci pfistroje -Lehkd z&téZ (hlavné dolni konCetiny)
nebo aktivity v uzavienych kinematickych  -8-12 opakovani jednoho cviku
fetézcich) -3x tydné

Protahovani svalll -1-3x tydné (spise denné)

Funkéni aktivity v dennich €innostech -Maximum moZnych aktivit denné
ACSM (American College of Sports Medicine)

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. ékafsks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Rehabilitace u dystonie

Fyzioterapie

¢ Vétsina pacientl s dystonii absolvuje néjakou
fyzioterapii

« Stale NEN[ zadny konsenzus na vhodny standardni
terapeuticky postup

* Terapie se obvykle lisi dle lokdlnich zvyklosti

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Nancy, Focal Hand Dystonia, 2009

* Terapie:
— pozitivni pFistup
— fitness cvieni (zdravy Zivotni styl)
— trénink paméti pomoci komeréniho PC programu BrainFit
— senzorimotoricky trénink ¢innosti, které vyvolavaji dystonii se
zamérenim na zpracovani senzorickych viemud pomoci
feedbacku
— specificky progresivni trénink na cilovém nastroji s dirazem na
dobrou biomechaniku a minimum stresu
¢ Celkové 2h/den doma po instruktazi

¢ Vysledek:
— zlepSeni v poZzadovaném ukolu, senzorické diskriminaci a
rychlosti jemné motoriky o 60-80%, FIM a sila 0 50%, po 6m 84-
90% v pozadovaném ukolu

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Bleton, Physiotherapy of Focal Dystonia, 2010

¢ Cervikalni dystonie
— U myoklonickych forem —imobilizace
— U tonickych forem CD — posileni korekénich svalll
* Pisafska kre¢
— Reedukace psani (izolované pohyby, kresleni volnych kruhd,
krivek) - proména senzorické kortikaIni reprezentace

Jabusch, Focal Dystonia in Musicians, 2005

* Ergonomie
— Uprava nastroje, ortéza na postizené prsty, drzaky nastroja
aj.
* Senzomotoricky trénink
— rozpoznani pohybU vyvolavajicich dystonii (biofeedback)
— kompenzaéni pohyby
— Feldenkrais
¢ Technicka cviceni na nastroj

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

65



4b2

N

. Imobilizace (redukce
senzorickych i motorickych

Ortézy a vstupU s cilem resetovani
imobilizaGni [\ kel
2. Prevence a terapie
obvazy kontraktur
3. Statickd podpora a
senzoricky podnét u CD

N

. Aerobni trénink pro aerobni
zdatnost

. Rezistentni trénink na
posturalni svaly a
antagonisty

. Aktivni a pasivni stre€ink
agonistl pro zlepseni ROM

N

w

Myers, The Role of PT in the Management of Dystonia 2009

MODALITA CAVE

1. Zhorseni nebo vyvolani
dystonii v konCetindch

2. Pretrvavajici dystonicka
aktivita v ortéze mliZe porusit
integritu kGZe a pUsobit
bolest

3. Svalova slabost/instabilita
v dUsledku zavislosti na

1. Zhor3eni konCetinové
dystonie pfi excesivnim
cvi€eni (paroxysmal exercise
induced dystonia)

2. Obtizna aktivace antagonisty
v celém ROM za stalé aktivity
agonisty — zaCit v relaxované
pozici a progrese do
funkénich poloh

MODALITA

StreCink

Techniky MT a
mobilizace

Posturalni
trénink

IL

. Zlepseni flexibility MT

. Facilitace vhodné
extenzibility pro umoZnéni
spravné postury

. SniZeni bolesti

. Podpora svalové relaxace
. Facilitace extenzibility MT
pro umoznéni spravné
postury

. SniZeni bolesti

hlavy a trupu

. Zlepseni volni kontroly trupu
a hlavy

. Snizeni bolesti minimalizaci
abnormalniho drZeni

. UdrZeni/zlepSeni koordinace 1.

CAVE

1. Pozor na pretaZeni, které
mUZe zpUsobit instabilitu
kloubu

2. Stre€ vZdy jen dystonického
svalu, ktery neni schopen
relaxovat

1. Pacient nemusi byt schopen
relaxovat v prib&hu
mobilizace — jemnd a
pozvolné progreduijici technika

Omezend complience pfi
domécim tréninku bez dohledu
terapeuta

1. Nacvik relaxace
dystonickych svaltl

EMG 2.
Biofeedback tela

3. SniZeni bolesti

1. Ovlivnéni kokontrakce —
obnova koordinované
reciprocni inhibice a
excitability

2. Snizeni bolesti

1. Zlepseni kontrakce

antagonisty
Vibrace a 1. Snlzen!ak,tlvnty )
dystonickych svall

(=BT 2 Ziepgen postury
. . Snizeni bolesti
stimulace 3. SniZeni bolesti

Facilitace spravného drZeni

CAVE

1. Dostupnost EMG
2. Obtizné vyuZitelné
v domdacim prostiedi

1. Kratkodoby efekt
2. VyZaduje dal$i zkoumani

1. Standardni limitace metody

1. VyZaduje dal3i zkoumani

[ mopbAUTA | diL____ CAVE

caimT

Modifikace
ukolu a
prostiedi

. Vynuceni aktivity vice
postizené konCetiny a
minimalizace nau¢eného
nepouZzivani

. Vyhnout se aktivité, ktera
vyvolava dystonii

. SniZeni kompenzaCnich
pohybU v okolnich
strukturdch

. VyuZiti zrcadel pro staly
feedback o pozici

. Ergonomické upravy doma,
ve 3kole Ci v praci

. Ergonomické adaptace
b&Zné uzivanych néstroju
. Uspora energie

. Prevence padl a
bezpecnost

1. Dobfe prozkoumano v RHB
po CMP s jistou oporou pro
uziti u fokalni dystonie ruky

2. MUZe zvyraznit dystonické
staceni konCetiny

1. VyZaduije trvalé aktivni
zapojeni pacienta,
peCovatele a komunity

2. Nalezeni nejméné
omezujiciho prostfedi pro
optimalni funkci

MODALIT ciL

. Zlep3eni stability chiize

CAVE

1. Nalezeni nejméné

s vyuZitim k ¢niho
mechanismu naslapu,
taktilnich, vizualnich a
verbalnich podnétl

. PFedpis pomUcek

. Polohovani ve voziku a
nacvik mobility

. Task-specific trénink

Nécvik chiize

. Zlep3eni/udrzeni
nezavislosti (mobilita na
1UZku, transfery, oblékani,
péce o vzhled, hygiena,
syceni, uZiti toalety)

. Podpora schopnosti
samostatné fungovat

v domécim prostfedia v
komunité (nakupovani,
prace doma a na zahradé)

Nacvik ADL a
transfert

ich pomUcek pfi
maximalni nezévislosti a
bezpedi

1. Cast&ji nutno modifikovat
aktivity, neZ je trénovat Ci
pouzit pomUcky

Doplrikové
terapie

1. Komplexni prace s télem i
dusi

. SniZeni fyzického a
emocniho stresu

. Zvy3eni védomi o pohybu v
ADL a zvy3eni funkénich
dovednosti

1. Podpofena pouze
anekdotickou evidenci a
Vv této populaci nelze
doporucit Zadny evidence
based postup

BB ettt anka s convam e oo
Unversa v

ey
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6.1

Frontalni lalok

Katefina Zarubova

Neurologicka klinika 2.léka Fské fakulty
University Karlovy v Praze a Fakultni
nemocnice v Motole

Frontalni lalok

Primary motor cortex Central Primary sensory
(precentral gyrus) sulcus.

cortex.
(postcentral gyrus)

‘Somatic motor association .

area (premotor cortex)

Parieto-oceipital sulcus

Somatic sensory
association area

Visual association area

Lateral sulcus

(a) Motor and sensory areas of the cerebral cortex

oy 2009 P Etction, s pbiaingas Borarin g

Frontalni lalok

zabira 2/3 mozku (u élov éka dvojnasobn & vétsi nez u opic) —
souvislost s rozvojem kognitivnich proces v}

hlavni funkce:

— motorické

— kogpnitivni

— osobnost

— socialni a moralni aspekty chovani

Frontalni lalok

e anatomicky Ize rozd élit F kortex na oblast:
— motorickou
— premotorickou
— prefrontalni

« fronto-subkortikalni paralelni okruhy
(F kortex - BG - thalamus - F kortex)
— motoricky okruh (kortoko-striatalni)

— kogpnitivni okruhy (dorsolatralni  prefrontaini,
latrélni orbitalni, p fedni cingulatovy)

Frontalni lalok

* A4 primarni motoricka k ara (M1)

« A6: premotoricka kura (PMA) a suplementarni motoricka area
(SMA)

« Ad44:Brocovo centrum fec€i

* A8,9,46: dorsolateralni frontalni kortex a pohledové frontalni
centrum

+ Al1,12: orbitofrontalni area
* A24,32: predni cingulatovy kortex

[ Frontal Eye Fields [ Motor [ I vision [l pi

[ IBroca's Region [] Audition [l Wernicke's || Cognition [l Emotion [lll Olfaction 1] Somatesensory [l 77

Primarni motoricka k tGira = gyrus precentralis ,
M1, Brodmannova area 4

* Zodpov édna za p fimé provedeni
pohybu cestou pyramidové
drahy

« Je aktivni p firealizaci
samotného pohybu

« Somatotopické uspo Fadani -
homunkulus

« Eferentni vlakna - sou éasti
tractus corticospinalis  a

corticonuclearis

« Aferentni vlaknaz
anterolateralnich jader thalamu
a moze €ku
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Premotorickd area (PMA)
+ Suplementarni motoricka area (SMA)

« Area6:

— nadfazena, asocia éni z6na
pro pohyb

— kliéové oblast pro planovani
a iniciaci pohybu (vnit  ni
tvorba pohyb @)

— kontrola posturalni  stability
(postoj a drzeni t éla)

— planovani pohybovych
sekvenci (v éetné
bimanuélni koordinace
pohyb t)

Poprvé popsali SMA -
Penfield and Welchv 1951

SMA a pohyb

Zvysena aktivita v SMA jiz pfed provedenim vlastniho
pohybu

— pak teprve aktivovana premotoricka oblast (PMA)

— primarni motoricka area (A4)

— subkortikaIni oblasti

— kmen a micha

Stimulace SMA - vyvola komplexni pohyby ve vice
segmentech

X
Stimulace A4 — vede jen k zaSkubim jednotlivych svalt

SMA a pohyb

Pouhé predstava pohybu spousti aktivaci
SMA
pfi pohybovani prsty - aktivita v
oblastech A4, A6
pfi pouhé predstavé tohoto pohybu
(bez motorického provedeni) -
aktivovana A6 ale ne A4
Cerebral Blood Flow

During: 1. repeated flexing
it vt

2. during a complex sequence 3. mental rehearsal

SMA a pohyb

Porovnani aktivace SMA pfi
jednoduchém pohybu —
zvySend aktivita v
kontralateralni A4

Hand grasping Finger opposition

tkolu - aktivace jak
kontralateralni A4, tak SMA

(Fukunaga M, et al Electroencephalography
and Clinical Neurophysiology(suppl) 47: 265-269, 1996)

Prefrontalni kortex

« Kli¢ovarole p Fi védomé
kontrole chovani

« Kognitivni exekutivni funkce

« Osobnostni rysy

« Dorsolateralni prefrontalni
kortex

« Orbitofrontalni  kortex

« Predni cingulatovy kortex

« Dorsalni €asti - spoje zejména s
oblastmi, souvisejicimi s
pozornosti, kognici

* Ventralni €asti- spoje’s
oblastmi, souvisejicimi s
emocemi

Paralelni fronto-striatalni  okruhy

Dorsolateral Lateral Anterior
Motor ‘loop! prefrontal ‘loop' Orbitofrontal ‘Toop cingulate ‘loop"
Dorsolateral Lateral Aiterior
Cortex [Supplementary| ! prefrontal orbitofrontal cingulate
mator area cortex cortex area
| < < ! |
ok oa oh oh
“a M “a a
dorsolateral ventromedial ventral
[ Eiatin J [ s } { caudate ] { caudate J { striatum }

}

r Pallidum 1
SNr

l

| | | |
[ ((am-api ) [ mam-gri ] F,Gpwﬂ

o ) [T [Cmosnr ] d-SNr )

| | | |

VLo VApe m-VAmc &
| (oo )1 L ) Wi ) L ) L)

Biological_Psychology, Volume 73, Issue 1, July 2006
Translational Research: Parallels of Human and Animal Research in Biological Psychology
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Fronto-striatalni motoricky okruh

=F kortex (SMA) — BG (putamen) —
thalamus - F kortex

=SMA — pfiprava a spousténi
komplexnich volnich pohybd, zvl.
slozitych nau¢enych dovednosti

= Spoluprace mezi BG a SMA —
= pfevod planu do programu
= spravné nac¢asovani nauc¢enych
automatickych pohybovych
sekvenci
=plynuly prabéh pohybu

Fronto-striatalni okruh a poruchy ch tze

* Poskozeni SMA nebo subkortikalnich spoja
(motorického paralelniho okruhu) - vede k poruse
programovani pohybu a preruseni na¢asovani pokynu z
BG (podobné jako u PN- proto podobné abnormality chiize)

» Difuzni ischemicka loZiska v bilé hmoté —
periventrikularné —
— frontalni typ chlize typu, bazofobie, apraxie chuze,
(hypokineticka chuize, Souravé krucky, potize s otacenim,
freezingy)

Lparkinsonismus dolni poloviny téla“

Dorsolateraini prefrontélni okruh

« Kognitivni funkce, cilené
jednani
« Poskozeni:

— exekutivni dysfunkce (porucha
organizace, planovani,
provadéni komplexni ginnosti,
feSeni problému, pracovni
pameéti, flexibilniho mysleni)

Frontal Coriex

| Glutamate fibers fexcitatorv)

Lateralni orbitofrontalni okruh

« Regulace emoci, motivace
* Poskozeni:
— osobnostni zmény
— emocni labilita, euforie, manie,
impulzivita, neschopnost
empatie, nezodpovednost,
netaktnost, nevhodné socialni
chovani, dezinhibované
chovani -

Frontal Cortex

| Glutamate fibers fexcitatory)

Striatum
entral strigtum)

GABA fibers (inhibitorvy
Glabys pallidis’
Subsianiia niglk

Predni cingulatovy okruh

« Kognitivni funkce, rozhodovani,
ocekavani odmény,schopnost
empatie, automni funkce

« Poskozeni: redukce kreativniho
mysleni, snizeni motorické
aktivity, spontaneity, apatie,
inaktivita, abulie, akineticky
mutismus

Frontal Cortex

| Glutamate fibers fexcitatory)

Striatum (Caudate,
stri

GABA fibers (inhibitorvy
Glabys pallidis’
Subsianiia niglk

Pusamsn,
)
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6.2

Syndromy a postizeni
frontalniho laloku

Tomas Nikolai

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Psychické funkce a frontalni
laloky

4 funkéni okruhy FL:

*Exekutivni funkce (kognice)
*Seberegulace chovani a emoci
*Energetizace funkci regulace (drive)
*Metakognitivni procesy

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
nnnnnnnnn ». Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaisk fakulta a Vieobecns fakultnf nemocnice v Praze

Psychické funkce a FL

4 funkéni okruhy FL:

Exekutivni funkce (kognice)
Seberegulace chovani a emoci
Energetizace regulaénich funkci (drive)
Metakognitivni procesy

(Stuss, 2007)

Exekutivni funkce

Obecné definice:

« Rizeni a planovani ginnosti, regulace,
rozhodovani

Exekutivni funkce X kognitivni funkce?

» Pozornost a pracovni pamét

e Pamét

e Exekutivni funkce

* Vizuoprostorové schopnosti

» Fatické funkce

Neuropsychologicka
charakteristika EF

neschopnost iniciovat odpovéd (start)
N2
neschopnost generace planu, exekuce (provedeni) planu (plan)
N
neschopnost udrZet prabéh ¢innosti (maintain)
N
neschopnost zastavit odpovéd/¢innost (stop)
N
neschopnost zmény kategorii, zmény nastaveni (shift)
N

neschopnost upravit odpovéd, pokud nevede k cili (inhibit)

Screeningové testy

Komplexni

* MMSE nevhodné, prakticky nevysetiuje funkce FL
¢ Alternativa Montrealsky kognitivni test (MOCA)
Specifické:

Frontal Assessment Battery (FAB, Dubois)
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Frontal Assessment Battery

Zakladem Lurijovska dg.

¢ 1) Koceptualizace (Podobnosti) Banan a pomeran¢
jsou ...

¢ 2) Verbalni fluence (mentalni flexibilita), pismeno S
(alternativa K, P)

e 3) Série pohybU — Lurijova sekvence (programovani),
pést, hrana, dlan

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinicky &
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Frontal Assessment Battery

¢ 4) Konfliktni instrukce, (citlivost k interferenci)
klepnéte jednou, zatim co ja klepnu dvakrat

¢ 5) Go-No Go (kontrola inhibice) neklepejte, pokud ja
klepnu dvakrat

¢ 6) Chovani s pochopenim (enviromentalni
autonomie) neuchopujte mé ruce

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Bed-side vySetreni

Porozuméni socialnim situacim, konceptualizace:

o Klinické zkousky (vysvétleni pfislovi, porozuméni
situacim)

Verbalni fluence: Fonemicka verbalni fluence,
kategoricka verbalni fluence

* N,K,P X Obchod, zvitata, zelenina

Bed-side vySetreni

Mentalni flexibilita:

e Test cesty Varianta B, spojovani ¢isel a pismen

* Pro pacienty s problémy s ¢tenim barevna varianta
e Design Fluency Task

Konceptualizace

¢ hledéani podobnosti

Inhibice odpovédi

® Stroopova zkouska

Bed-side vySetreni

Ostatni domény se vztahem k funkcim FL:

* Pracovni pamét (opakovani Cisel pozadu)

e Pamét (Vybavnost)

¢ Fatické funkce (testy na konfrontacni pojmenovani,
BNT)

¢ Vizuospacialni schopnosti (Testy obkresleni figury,
Test hodiny)

Bed-side vySetreni

Chovani:

= Rozhovor a pozorovani, rozhovor s pecovatelem
= Dotazniky a posuzovaci skaly:

= Neuropsychiatricky inventar NPI (s pecovatelem)

= Skala frontélnich syndromd FrSBE (pecovatel i
pacient)
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Neuropsychologické baterie vySetfeni
FL

Specifické testy pro naruseni funkci FL

¢ Londynska véz (alternativa Hanojska véz)

¢ Wisconsinsky test tfidéni karet

e Testy na risk behavior (lowa gambling task, Balloon
task)

¢ Komplexni baterie hodnoceni exekutivnich funkci D-
KEFS

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Vybrané etiologie naruseni funkci FL

Frontotemporalni lobarni degenerace (FTLD)

behavioraini pfiznaky

¢ FTLD frontélni behaviordlni varianta: prefrontalni a
anterotempordlni postizeni

fatické + behavioralni pfiznaky

¢ Primdrni progresivni afazie: frontotemporalni pomezi (l.sin.)
¢ Sémantickd demence: temporalni postizeni

motorické + behavioralni ptiznaky

* Kortikobazélni degenerace: BG a frontoparietalni postizeni
* Progresivni supranuklearni paralyza: BG a kmen

ice v Praze

FTLD - syndromy, topika

Frontotemporalni
demence —
behavioralni
varianta

tempor alnf

lalok

\ Levé fronto -
Rrim|armi = | tempor alnf
progresivi) it afazie. o - = o pomez i

Frontalni varianta AN

¢ Obvykle mladsi jedinci

¢ Neni tak ¢asta behavioralni porucha (oproti FTLD)

* Spojené s poruchou paméti hipokampalniho typu

¢ Z pacient( klasifikovanych klinicky jako FTLD az 1/3
méla znaky AN patologie

e pamét na starsi udélosti a implicitni pamét
zachovény

ice v Praze

Vaskularni demence (VD)

¢ CMP v kognitivné strategické oblasti

¢ multiinfarktova demence (schodovita progrese
postiZeni)

* subkortikdIni ischemickd leukoencefalopatie
— kolisavy prabéh
— nerovnomérné postizeni kognitivnich domén

— subkortikalni typ postiZzeni — dysexekutivni syndrom,
poruchy pozornosti, apatie, PM zpomaleni

— topicky neurologicky nalez, lower body parkinsonism

Podékovani:

Prof. MUDr. Jan Roth, CSc.
Prof. MUDr. Evzen RGzicka, CSc.
Mgr. Ondrej Bezdicek

MUDr. Martin Vyhnalek

72



7a1l

Myoklonus

Robert Jech

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Myoklonus

* Positivn
— rychly krdtce trvajici svalovy zaskub

Negativni

— nahlé a kratkodobé preruseni volni svalové
kontrakce

Klasifikace
* Klinicky projev
— distribuce — okolnosti vyskytu

* generalizovany * spontanni
* multifokalni o akeni
* Segmentalni * reflexni
e axialni
o fokalni

e ke bt s ecbecns ot nemaeic Prace

Podle klinickych projevti

¢ Spontanni myoklonus
— fokalni, multifokalni, generalizovany
¢ Akéni myoklonus
— pfi volni ¢innosti
— vétsinou fokalni nebo segmentalni
— negativni myoklonus
¢ Reflexni myoklonus
— vétsinou generalizovany
— taktilni podnét (distalné na HK)
— akusticky, vizudlni (vzacny)

Neurologickd Kinika a Centrum Kiinic
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaiska

Podle generatoru

* Kortikalni
— SM kra, kortikospinalni propagace
— prevaha na distalnich svalech a flexorech
— asymetricky
— reflexni (specificka modalita), spontanni, akéni
— kratké trvani (< 50 ms)
— vysoké SEP, C-reflex
— Potencidl pred zaskubem na bckavg-EEG

Podle generatoru

¢ Subkortikalni
— neepilepticky
— thalamus, mozkovy kmen
— axialnf
— symetricky
— akéni, spontanni, reflexni
— delsi trvani (50-150 ms)
— normalni SEP
— nic nebo fair-field na bckavg-EEG

Neurologicks kinika a Centr
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks
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Podle generatoru

¢ Spindlni
— rytmicky
— byva sekundarni (cervikdIni myelopatie, postraumatické stavy, nadory
a zanéty michy, RS)
— typ segmentadini
fokalni
spontanni, nemizi v noci, neni stimulus-senzitivni
— typ propriospinalni
axidlni
ob#kle bfisni a zadové svaly, 3iteni kranidlné a kaudalné 5 m/s, generator v

zavisi na zméné polohy (vétSinou vleze)

¢ Periferni (x fascikulace)
— licni hemispasmus

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Klasifikace

¢ Etiologie

— fyziologicky (asterixis, singultus)

— Myoklonicka dystonie

— Symptomaticky (myoklonus plus)
* epilepsie
* progresivni myoklonické encefalopatie
* neprogredujici myoklonické encefalopatie
« fokalni myoklonus konéetin
* polékovy
* paraneoplasticky, parainfekéni

— psychogenni

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Podle etiologie

¢ Dystonicky
— doprovazi dystonické syndromy
e Primarni i sekundarni
— u mobilnich dystonii
— dystonicky tres (rytmicky)
— efekt botulotoxinu nebo DBS

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Podle etiologie

¢ myoklonicka dystonie (esencialni m.)
— heterogenni porucha, DYT11
— familiarni (epsilon-sarkoglykan 7q) i sporadicky
— zacétek do 20 let véku,
— subkortikalni
— multifokdlni, generalizovany
— maximum na horni ¢asti téla
— akéni, spontanni, velka amplituda
— zaskuby pod 100 ms i nad 100 ms
— vyrazné zlepseni po alkoholu

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Podle etiologie

* Epilepticky (=kortikalni)
Juvenilni myoklonicka epilepsie
- nejcastéjsi myoklonickd e.
- zacina v puberté
- hroty, PSW komplexy na EEG
- tonicko-klonické zachvaty (bez i s bezvédomim)
- indukce pfi probuzeni a v noci
- dobrd progndza
- valproat Iék prvni volby, DBS
Reflexni kortikalni myoklonus
- neni epilepsie

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

sekundarni

¢ Postanoxicky (Lance-Adams)
— po zéstavé, resuscitaci, Spatnd progndza
— reflexni, akéni, zaSkuby do 50 ms
— KortikaIni
¢ zaskuby do 50 ms
* asymetrie vice na konéetinach
* Piracetam, levetiracetam
— Reflexni retikuldrni
generator v dolni ¢asti mozkového kmene

nejdfive SCM, hlavové nervy v opaéném poradi, kaudalni retikulospinalni
propagace
neni EEG koreldt, far-field, 5HTryptofan, klonazepam

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

wwwwwwwww %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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sekundarni

* myoklonické encefalopatie

— Myoklonus plus sy.

— obvykle progreduji

— s epilepsii a/nebo demenci

Kortikobazalni degenerace, MSA, SCA, Alzheimerova nemoc,

Huntingtonova nemoc, Wilsonova nemoc, Demence s Lewyho télisky,
Creutzfeld-Jacobova nemoc, Herpetickd encefalitis, Subakutni
sklerozujici panencefalitis, PN, Lafora disease, MERRF, DRPLA,

lipofuscindza, Tay-Sachs, Sandhoff, Gaucher, sialidosa, Unverricht-
Lundborg, Progresivni myoklonicka ataxie

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd
wwwwwwwww %, Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaiski fakulta a Vieobecn fakultnf nemocnice v Praze

Podle etiologie

* Psychogenni myoklonus
— segmentalni
— vyvolany stresovou zatézi
— docasny, ménlivy klinicky obraz
— bizarni (+senzoricky a/nebo motoricky deficit)
— zlepSeni odvedenim pozornosti nebo po placebu
— bereitschaftspotential na backavg-EEG

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
wwwwwwwww L Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaiski fakulta a Vieobecn fakultnf nemocnice v Praze

Terapeuticky postup
podle generatoru

Antimyoklonika

Kortikalni Subkortikalni Spinalni « Piracetam
Levetiracetam valproat clonazepam Iék 1. volby u kortikélniho myoklonu
(piracetam) primidon baclofen ’ .
valproat clonazepam botulotoxin 8-20/g den i.v.; pak tbl. 1-3g/d
primidon oxybat tetrabenazin KI u rendlni insuficience, vylu€uje se nezménén
clonazepam hydroxytryptofan ¢ Levetiracetam (KEPPRA)
efekt od 1g/dené, zadit od 250 mg/den, zvySovat o 500
mg/tyden, max. 3g/den
?
* GABA?
valproat KI u renalni insuficience, vyluéuje se nezménen
primidon
clonazepam
-wl!.g LI e oo« o, . ks oot  ieabecn okl nemocice v rce -wl!.g LI e aon« s, . ks oot  ieabecn okl nemocice v rce
Antimyoklonika Antimyoklonika

* Valproat (CONVULEX, DEPAKINE, ORFIRIL)

—lék 1. volby u myoklonu neznamé etiol.
— zacit 150 mg 2 x denné
— 750/1000 mg/d
— pozor na hepatalni léze

¢ Primidon (LISKANTIN)
titrace jako u ET, od 25 mg/d do 750 mg/d
metabolizuje se na fenobarbital

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
wwwwwwwww L, Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaiski fakulta a Vieobecn fakultnf nemocnice v Praze

¢ Clonazepam (RIVOTRIL)
nejlepsi antimyoklonikum
2-15 mg/denné podle efektu a tolerance (titrace 0,5
mg/tydné)
z3vislost
sedace, habituace, rebound po vysazeni
Kl u renalniho selhani

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
wwwwwwwww L Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaiski fakulta a Vieobecn fakultnf nemocnice v Praze
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Tiky a Tourettelv syndrom

Evien Ruzicka

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Tiky - definice

¢ stereotypni pohyby nebo zvuky

* nepravidelné se opakuji mnohokrat za den
* rusi normalni aktivitu

* predchazi jim nutkani a nasleduje uleva

¢ mohou byt pfechodné potlaceny vili (ale nardsta
vnitfni napéti, fenomén rebound )

* méni se vnitfnimi a zevnimi vlivy

Tourette Gv syndrom (TS)

| Kombinace pohybovych a zvukovych tikd
| Zadatek v détstvi (95% do 11 let)

| Prevalence 1-10 / 1000 déti

| Chlapci: divky=3-4:1

| DalSi primarni tikové poruchy

Gilles de la Tourette

n Pfechodna tikova porucha
(1857 — 1904)

— trvani <12 més., spontanni remise
— vyskyt u 6-20% Skoldku
n Chronicka pohybova / zvukova tikova porucha
— stabilni pohybovy nebo zvukovy tik, trvani >12 més.
— 2-4% populace, vznik v détstvi i v dospélosti

Kinika a Centrum Kinickych n
ze, 1. ékafska faku

Diagnosticka kritéria TS
1. Mnohocetné pohybové a alespon jeden zvukovy tik
v pribéhu onemocnéni, ne nezbytné soucasné
. Tiky jsou pfitomny déle neZ 1 rok
. Zacatek v détstvi, nejpozdéji do 18 let véku

. Lokalizace, typ a intenzita tikti se méni v éase

i A W N

. Tiky nelze vysvétlit jinou pficinou (léky, intoxikace,
dalsi onemocnéni)

TS a komorbidni poruchy

¢ Hyperaktivita s poruchou pozornosti (ADHD)
— aZ v 65% pripada TS, ¢asto predchazi vzniku tika
— psychostimulans ¢asto spousti nebo zhorsuje tiky

¢ Obsedantné-kompulsivni porucha (OCD)
— OC pfiznaky u = 50% pacientti s TS
— OCD u cca 30% pacientl s TS (v celé populaci 2-3%)
— odliSnosti od klasické OCD

TS - vyvoj p Fiznakli v €ase

Zvukové tiky (prosté - komplexni)
Pohybové tiky (rostro-kaudalni progrese)

Hyperaktivita s poruchou pozornosti

VEK
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OCD - definice

obsese
— opakujici se stereotypni vtiravé myslenky
kompulze

— opakované nutkavé akty nebo ritudly, jez postizeny kona
pod vlivem obsesi, aby odvratil pocit ohroZeni a snitzil
uzkost

* postiZzeny je schopen nahledu na inadekvatni a iracionalni
povahu O a C (PLATI 1 U DETi)

¢ obsese a kompulze postizeného vyrazné obtéZuji a casové
zatézuji (>1 hod denné)

eobecn ki nemrrice v rze DSM IV, 1994

OCD - klinické formy

VYSKYT V BEZNE POPULACI PACIENTU S OCD
* nadmérny strach ze Spiny a infekce (50% pacientt)

¢ kontrolovani (strach z opomenuti, které by ohrozilo
pacienta nebo jiné lidi) (30%)
¢ shirani a shromaid'ovani (18%)

e obsese bez kompulzi (10%)

ALE U TS DOMINUJI

* potieba symetrie, rovnani, usporadavani

¢ mentalni kompulze (opakovani slov, poéitani)
* dotykové tiky/kompulze

Tiky a OC priznaky se u TS prolinaji

I koincidence TS a OCD v rodinach

tiky maji kompulzivni raz (nutkani - tik - aleva)
I nutkani k tiku mtze vést ke kompulzivhimu aktu

| anaopak, obsedantni pfedstavy zvysuji intensitu tikd

»KdyZ se obsedantni symptomy rozvijeji u TS, maji byt
pokladany za soucast této poruchy” (MKN 10)

Tiky a kompulze se odlisuji

I rozlideni tiku a kompulzivniho aktu muaze byt obtiZné, ma ale
vyznam pro terapii

n tik je stereotypni repetitivni pohyb nebo zvuk, pfedchazeny
fyzickym pocitem nutkani (nikoli vtiravou myslenkou) a
nasledovany pfechodnou tlevou od tohoto pocitu

n kompulze je stereotypni Umysiny akt vyvolany obsedantni
myslenkou, ktera se provedenim aktu prechodné odstrani

TS a dalSi komorbidni poruchy

nutkavé a impulsivni poruchy (porucha sebekontroly,
vznétlivost, afektivni rapty, agresivita)

afektivni poruchy (depresivni epizody, dysthymie)

anxiosné fobické poruchy

poruchy pfizplsobeni s pfevladajici poruchou chovani

specifické vyvojové poruchy skolnich dovednosti

porucha oposi¢niho vzdoru

sebeposkozovani

Sebeposkozovani

Sebeposkozovani

n UmysIné naruseni vlastni télesné integrity bez védomé

suicidalni motivace
Zvlastnostiu TS

n typické zpisoby sebeposkozovani

— kompulsivni trichotilomanie

— kousani se

— udery hlavou ¢i koncetinami o tvrdé predméty
— tangovana vsechna orificia

n nutkani k aktim, které pacient nékdy jen naznaéi

U TS ma sebeposkozovani kompulzivni raz
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Biologické podklady TS a OCD

I féni zobraz. mozku u TS i u OCD: hypermetabolismus
kortiko-striato-thalamo-kortikalnich okruh v}

I fysiol. role okruh G: efektivni spoust éni motor. a
kognit. program @ - od jednoduchych pohyb & (mrkani)
az po komplexni stereotypy (myti, uklizeni, po €itani)

I dysregulace okruh : desinhibice motorickych a

kognitivnich program 0 vede k necht éné a netéelné
fyzické a mentélni aktivit &

| farmakol. zm ény: dopaminerg. dysfunkce u TS (vyvoj.
hyperinervace ventr. striata?) serotonerg. dysfunkce u
OCD

ch neurovéd
lova v Praze, 1. ékaisks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Kinika a Centrum Kinick

Terapie TS a OCD

* Postup
1. pouceni pacienta, rodiny a Skoly
2. rozhodnuti, zda viibec je tieba lécit
3. farmakoterapie
4. psychoterapie
* KBT u OCD u déti a adolescentt
— 60 - 80% Uspésnost indiv. i skupinové KBT u OCD
— vysledky srovnatelné s SSRI nebo lepsi (RCT)

male studie nebyly cilené na komorbid. OCDu TS !
(March 2001, Barrett 2004, Foa 2005, Abramowitz 2005)

Farmakoterapie tik 0

antipsychotika
| benzamidy: tiaprid casto 1. volba (GB: sulpirid)

| SDA: risperidon, ziprasidon - kontrol. studie u TS
| MARTA: olanzapin, aripiprazol - nadéjné zkusenosti
| 1. generace: haloperidol t¢inny, ale Pvyskyt NO

nu tézkych forem se zkousi vie

nt.C. jsou vSechna atyp. antipsychotika u TS off-label !

dalsi preparaty

| clonazepam, alfa-2 agonisté, botulotoxin lokalné

ini urovéd
lova v Praze, 1. ékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Kinika a Centrum Kinickych ne

Farmakoterapie OC symptomu

antidepresiva (serotonergni)

I SSRI: u¢inna vsechna, indikace FDA pro OCD u déti jen
sertralin, fluvoxamin, fluoxetin

n pozvolna titrace, Iééba minimalné 10-12 tydnd, z toho
min. 4 tydny max. davkou
= CAVE: 4riziko suicidia pFi SSRI u OCD

| tricyklika: clomipramin (P vyskyt NU - 2. volba)

B antidepresiva ostatnich skupin nemivaji u OCD efekt

Specifické postupy farmakoterapie TS a OCD

* Obecné zasady
— cilit Ié¢bu na vedouci pfiznak - tiky nebo OC symptomy nebo
tiky + OC sympt. (+ ADHD aj.)
— titrovat aZ do ucinné davky, nevysazovat predcasné
— pocitat s efektem placeba a se spontannimi remisemi
* monoterapie atyp. antipsychotikem mize mit dobry efekt na
tiky i na OC symptomy
* monoterapie SSRI potlaci ve 40 - 60% OC symptomy, ale
vétsSinou neovlivni tiky
¢ kombinace atyp. antipsychotika a SSRI: adjuvantni efekt v
pripadech resistentnich na monoterapii

Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
rlova v Praze, 1. Iékafski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze.

Obcanské sdruzeni ATOS

e Asociace pacient U s Touretteovym s_yndromem
- podpora a poradenstvi pacient im s TS
- psychologicka poradna
- email: atos@atos-0s.cz
- web: www.atos-0s.cz

TOURETTEUV SYNDROM
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Porucha kontroly impulzt
Dopamin-dysregulacni syndrom
Delirium

Tereza Uhrova, Katefina Zarubova

Neurologickd klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. Iékafska fakulta a V3eobecna fakultni nemocnice v Praze

14.roCnik kursu EPO, LuhaCovice 17.-20.5.2013

® doprovodné psychiatrické pFiznaky
2 deprese (50-90%)
2 izolované kognitivni deficity (aZ 90%)
2 demence (10-30%)
= psychiatrické pFiznaky jako nasledek IéCby
2 polékové psychotické stavy (7,5-22%)
2 poruchy kontroly impulsti
< dopamin-dysregulacni syndrom

= psychiatrické priznaky bez pfimé souvislosti s PN
2 delirium (pfi infekci, Urazu, po operaci)

Neurologicks Kinika a Centrum Kinicky

ch neurovéd
Bl Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Obecna pravidla

Viditelny/pfiznany symptom = cilené vysetieni =
objektivni ndlez = syndrom = dg. = postup

Neurol.: tfes HK # PN

<

Psych.: Uzkostna facies # Uzkostna porucha

Uzkost, strach

* Uzkost jako reakce na onemocnéni
(vulnerabilni jedinec 0 psychosocidlni stresor)

¢ Uzkost jako symptom zakl.onem. (wearing-off, on-off)
¢ Uzkostna komorbidita (panika, GAD, OCD...)

¢ Uzkost jako symptom deprese/jinych psych.onem.

¢ Uzkost vyvolana navykovymi latkami (alkohol, kofein)
¢ lzkost jako jedina pricina obtiZi ( — somatizace)

¢ Uzkost jako vedlejsi ucinek th (kortikoidy)

¢ Uzkost v ramci akutni stresové reakce

e strach ‘

-pti nedostatku informaci - Poiddné

vysetienil!l

Psychiatricka diagnostika

e Explorace
¢ Objektivni anamnéza
* Pozorovéni

¢ Pomocna vysetreni:
(neuro)psychologické testy

Obecna pravidla v psychiatrii

cilené vys. = 50-60 min.
O ztoho % spontanni vypovéd!

O chybéni nahledu

0 prikladani vyznamu jedné véci, ostatni nezmini

O stud, popirani, bagatelizace

0 absence informace o souvislosti s [é¢bou = 1ékafi se
nesdéluje

[ ovéreni bludného charakteru produkce

Kinika a C;
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Diagnostika

pacient pFibuzni, znami, personal
\ //
¢ Popis potizi — ptiznakd
-spontanni
-cilena explorace predpokladané psychopatologie
* Dynamika, intenzita, okolnosti
« EMOCNI NABO)
+ DOPAD NA CHOVANi —
¢ Nahled

NejduleZitéjsi pro posouzeni
zévaZnosti/nebezpeCnosti stavu!

leurologick Kiinika a Centrum Kinickjch neurovéd
niversita , 1. ékafsk 5

e

Zaver explorace

¢ Shrnuti potizi
¢ Lékarské zhodnoceni a vysvétleni
¢ Terapeuticky navrh

= velmi dileZité i u pacienta v tézkém stavu
(stupordzniho, negativistického, unaveného)
[0 casto si pamatuje vic, nez nam pripada mozné

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita , 1. ékafsk 5

e

Porucha kontroly impulzU

Porucha kontroly impulsti — ICD
/Impulse control disorder/

Kontrola impulst

* schopnost autocenzury
— schopnost posoudit vhodnost ¢ nevhodnost swych slov a éind
— pfizpisobit tomu své jednani

Impulzivita a ztrata zabran
* nedostatecna schopnost ovlddat své Ciny nebo feé

+ 13-20% pacientiis PN !!!
= Voon, 2011

Navykové a impulzivni poruchy
= poruchy schopnosti ¢lovéka vzdorovat vlastnim
impulzivnim ¢inim nebo chovani (byt
poskozujicimu)
« ¢iny nejsou pfedem planované, promyslené

¢ v jejich prdbéhu ma ¢lovék nad nimi minimalni nebo

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita , 1. ékafsk 5

e

Klinické projevy ICD u PN
¢ patologické hracstvi
* hypersexualita
¢ kompulzivni nakupovani
¢ kompulzivni prejidani
¢ punding

» 1/3 pacienti s ICD > 1 typ ICD
» Cast: kompulzivni chovani bez proZitku radosti

4 Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
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Rizikové faktory celé skupiny ICD

* celkova davka DRT
o vék
¢ pohlavi
e vék na zacatku PN
e trvani PN
¢ alkohol/drogy/ICD v OA ¢i RA
¢ 1 vyhledavani novych podnétd (,novelty seeking”)
¢ brzky nastup dyskinezi
* uZivani amantadinu
Weintraub 2008

urologicks Kiinika a Centrum Kinicky
ita Karlova v Pr

ch neurovéd
rlova v Praze, 1. Iékafski fakulta a Vaeobecnd fakultni nemocnice v Praze.

Gambling

* trvalé a maladaptivni hrani riznych typa narusujici
osobni, rodinné nebo pracovni aktivity

¢ zaujeti hranim

¢ nardstajici finanéni ztraty

* neulspésné pokusy o kontrolu

* neklid ¢i iritabilita pfi omezeni hry

 |hani o hrani

¢ zanedbavani vztahd, prace ¢i vzdélani

¢ pujéovani si penéz

inickych neurovéd
lékafsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Hypersexualita

¢ zaujeti sexudlnimi myslenkami
¢ doZadovani se sexu
¢ touha po casté genitalni stimulaci
¢ promiskuita
¢ pravidelné vyuzivani sexu po telefonu
¢ pornografie na internetu
¢ kontakt s prostitutkami
e vzdacné: parafilie
(fetiSismus, pedofilie, SM, zoofilie)
 erotické sny
e moZnost zvyseni libida pfi trvajici impotenci

-» naruseni socidlniho a manzelského Zivota

Neurologickd kinika a Centrum Kiinic

dinickjch neurovéd
el Universita Karlova v Praze, 1. Iékaskd fakulta @ Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Kompulzivni nakupovani

¢ repetitivni impulsivni a excesivni nakupovani
nepotiebného zbozi vedouci k finanénim potizim

Rizikové faktory:
e Zenské pohlavi
¢ afektivni poruchy v RA
* zdvislosti v RA

urologic
it

K Klinika a Centrum Kinickj
rsita Karlova v Praze,

jeh neurovéd
1. Iékafski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze.

Kompulzivni prejidani

¢ epizody zvySeného pfijmu potravy a kompulzivniho
jedéni

¢ nekontrolovana konzumace velkého mnozstvi jidla —
vétsiho, nez je zapotiebi k utiseni hladu

 ztrata kontroly nad jidlem — neschopnost prestat jist,
neschopnost adekvatniho vybéru

Rizikové faktory:
* Zenské pohlavi

urologicks Kiinika a Centrum Kinickjch neurovéd
rsita Karlova v Praze, 1. 1ékaski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Punding

¢ komplexni, bezucelné, sloZité, stereotypni chovani
— , dysfunkéni aktivity podobné hobby“

— ,cely repertoar lidského chovani“:

¢ intenzivni fascinace opakovanou manipulaci a zkoumanim
mechanickych objektl (hodinek, rozebirani radii....)

 (isténi, zahradniceni, rybafeni...

rusivy a neproduktivni pro samotné pacienty
<> nasilné pokusy o pferuseni

— podraZzdénost, dysforie
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Vysetreni

¢ Cilend explorace !

{ neuvédomovani si souvislosti s PN, moZnost

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
rsi , 1. ékafsk 5

= Universita

TERAPIE

Punding:

1.Vysazenir

2.Redukc

ovliviujic  DBS STN - | DA terapie

3.Nasazel <zhor3eni — beze zmény - zlep$eni - novy vyskyt

motoriky  sgambling x ostatni ICD — ?
4.Nasazel «CAVE ! — preoperaCni impulzivita —
5.Nasazel postoperaCni riziko TS

b) Farmakoterapie
DBS subthalamického jadra

c)

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita , 1. ékafsk 5

e

Dopamin-dysregulacni

syndrom

Dopaminovy dysregula ¢€ni syndrom (DDS)
(hedonisticka dysregulace homeostazy)

* Porucha chovani a sebekontroly - spojena s naduzivanim
dopaminergnich Iékt

¢ Nutkavé, neadekvatni uZivani DA lékt (obj. neni potfebné
ke zlepSeni hybného stavu)

==> rozvoj tézkych dyskinezi
a psychotickych projevi

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita , 1. ékafsk 5

e

Dopaminovy dysregula ¢€ni syndrom (DDS)
(hedonisticka dysregulace homeostazy)

¢ vyskyt u4% pac.s PN
¢ poprvé popsan jako syndrom v r. 2000

¢ podobnost se zavislosti na drogach, psychostimul., alkoholu,
nikotinu (craving, abstinencni pfiznaky pf¥i vysazeni, sniZeni)

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita ékalskd 5

e

Charakteristické pfiznaky (DDS)

* Craving
— nedockavost a touha po dalsi levodopé i kdyz neni obj. zhorseni
hybnosti, (pfevainé dyskineze)

* Shanéni, hromadéni léka

— simulace akineze, tfesu

* Typické abstinenéni pfiznaky pfi vysazeni (snizeni)
— zmény nalady, dysforie, deprese, anxieta pfi kazdém pokusu o
snizeni davek

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita , 1. ékafsk 5

e
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Charakteristické pfiznaky (DDS)

 Stfidani nalad
— OFF dysforické periody, (anxieta, smutek, inava) X levodopou
navozena euforie, hypomanie
— netrpélivost po dalsi davce, potieba ¢astych ,rescue” extra davek

¢ Psychiatrické priznaky
— impulzivnost, podrazdivost, precitlivélost, vznétlivost,

psychomotoricka agitace

* Nedostatek nahledu na sociélni a osobni obtize

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
nnnnnnnnnn % Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaisk fakulta a Vieobecn fakultni nemocnice v Praze

Rizikové faktory

¢ muiské pohlavi

¢ mladsi vék p¥i vzniku PN

e delSi trvani PN

¢ abuzus alkoholu v anamnéze

¢ predchozi anamnéza ICD

* nasazeni dopaminergni medikace

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
nnnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocice v Praze

Rizikové faktory

* Geneticka predispozice
biologicka dispozice je nejspi$ vrozena

* Premorbidni osobnost pacienta
— osobnostni rysy (,,novelty seeking”)

¢ L-dopa - jen spoustéc pro DDS u PN

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékafsk faklta a Vieobecnd fakultni nemacnice v Praze

Dg. kritéria DDS

1. Parkinsonova nemoc s prokazanou odpovédi na L-DOPA

2. Potfeba zvySovat dopaminergni Iéky nad obvyklé davky

3. Patologicky vzorec uzivani lécby: zvySovani davek presto, ze
jiz ma dyskineze, shanéni a hromadéni lékd, neochota k
redukci lécby

4. Poruchy socialniho nebo pracovniho fungovani: konflikty,
hrubé chovani, ztrata pratel, ztrdta zaméstnani, rodinné
neshody

5. Afektivni poruchy: hypomanie, manie ¢i cyklotymie ve
vztahu k DS

6. Syndrom z vysazeni: dysforie, deprese, iritabilita, anxieta pfi
snizeni davek dopaminergni Iécby

7. Trvani poruchy nejméné 6 mésici Giovannoni 2000

Lé&ebné postupy u DDS

* sniZeni davek L-DOPA a agonistl dopaminu s kratkym biol. poloéasem
(apomorfins.c.)

¢ vylouéeni mezidavek L-DOPA

* nahrada preparaty s delSim poloc¢asem (DA s dlouhym polocasem, infuze
Duodopa), ev. DBS

* atypicka antipsychotika (quetiapin, clozapin) a/nebo antidepresiva dle
potieby

¢ psychoterapie

« podavani lékii pod dohledem (peéovatel)

* profylaxe a zvySeny dohled u pacientti s 4 riziky

Kazuistika —muz 57 let

¢ Soucasna davka levodopy obtizné zjistitelna
— dle pacienta: asi 5x150 Nakomu (600- 800mg/den)
— dodatecné info od manzelky:
v priibéhu let uZival aZ 7- 8 x 250mg Nakomu (1750-2000mg/den)

Nakom bere nepravidelné (po hodiné)

Neurologicks Kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékafski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocice v Praze
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Jaky dalSi postup?

ediskuse
eaktualni vyvoj

rologicd ks o Centrum ik
rsita Karlova v Praze, 1. 1ékaskd Fokis o ieobecns kol nemocricey Praze

Rizikové faktory u tohoto paciena

= muZské pohlavi

= premorbidni osobnost pacienta (abuzus alkoholu,
nikotinismus)

= non-compliance

= vysoké davky levodopy od zaGatku nemoci
= predavkovavani

= mladsi vék pfi vzniku PN

Kontroverzni role
dopaminovych agonist @ ?

* Fada studii (Gallagher et al) - PN a gambling
— pac. s PN na max. davkach pramipexolu, ropinirolu —u
poloviny vyskyt gamblingu
X
— vyskyt ICD i u nizkych davek AD - u pac. RLS

véd
Seobecni fakltni nemocnice v Praze

Delirium

Delirium - definice

=nespecificka odpovéd’ na rlizné noxy somatického
a intoxika¢niho charakteru

Klinika = soucasna porucha:
¢ védomi a pozornosti

UE?FL élﬁ@kemxe%ﬁace, Priibéh:
}3' poznavani a thapani; "

tak ce inkoherence; estav prechodny
yg&#ﬁﬁ%ﬁ&?&ﬁ{gﬁ%@eho stavu eintenzita kolisava

b b€ lkébaoviangudlsiu erychly zaCétek
ratkodobd pamét)
. psychomotor|ky($¢ 1)
sPasiizeni viech psychickych
kvafitkasiyitbilita, deprese...)
¢ cyklu spanek-bdéni
poruchy chovani

etrvani max.6 mésicll

Explorace - delirium

Vstupni informace: rodina/personal !!!

¢ akutni pocatek (akutni zména vychoziho kognitivniho
stavu)

¢ kolisani v case

¢ pfitomnost interkurentniho onemocnéni

¢ medikace (véetné zmén v davkovani)
 vysazeni alkoholu a jinych psychotropnich latek
e zmény v prostredi

Vysetfeni v riznych dennich dobach
- CAVE - riziko vySetfeni v tzv. lucidnim intervalu!
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Cilena explorace/pozorovani
@ ) N

Pro¢ bychom méli toto vse zjistit a védét ???

evolba léku (tenze/agrese vs. Uzkost/plactivost vs. apatie)
edavka léku (halucinace — emo€ni ndboj, dopad na chovani..)
sledovani efektu medikace (redukce viech symptomu)

paralelné hledani v

Farmakoterapie

¢ |écba zakladni pricCiny!!!

e CAVE: nootropika!!!

Obecna voditka pro Iécbu deliria

¢ Rozpoznat etiologii
¢ Lécit zakladni onemocnéni

¢ Symptomaticky lécit akutni pfiznaky
* Zajistit bezpecnost pacienta

¢ Vytvofit a udrZovat terapeutické vztahy
¢ Poucit pacienta i jeho blizké

leurologick Kiinika a Centrum Kinickjch neurovéd
niversita , 1. ékafsk 5
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Polékové extrapyramidové
syndromy

EvZen RdzZicka
Neurologickd klinika a Centrum klinickych neurovéd

Universita Karlova v Praze,
1. Iékafska fakulta a V3eobecna fakultni nemocnice v Praze

Polékové extrapyramidové syndromy:
Klasifikace

¢ parkinsonsky syndrom
¢ akutni dystonie
¢ akutni akatizie
« tardivni dyskineze
— klasicka tardivni oro-buko-lingvalni stereotypie
— tardivni akatizie
— tardivni dystonie
— (tardivni tremor, myoklonus, tiky?)

Kinika a Centrum Kinickjch
rlova v Praze, 1. Iékafska fakul

Polékové extrapyramidové syndromy:

Mechanismy
* abnormadlni reakce dopaminového neuromediator.
syst.
¢ podklady

— geneticka vioha

¢ spontanni dyskineze

¢ polékové dyskineze vyvinou jen néktefi jedinci
— chorobné zmény

* tize DA denervace u PN

* autoimunni léze NMDAR u schizofrenie?

— afinita a spektrum receptorového ucinku lékd
* L-DOPA vs. agonisté dopaminu u PN
Rl * klasickd vs..atypickd.neuroleptika

o aze, 1. kafskd fakulta a Veobecnd fakultni nemocnice

Polékové extrapyramidové syndromy:
Rizikova farmaka — antagonisté DA

¢ klasicka neuroleptika
— haloperidol, chlorpromazin, levopromazin aj.
* atypicka AP
— risperidon, olanzapin aj.
¢ presynaptické depletory DA
— reserpin, tetrabenazin
* prokinetika, entiemetika, antihistaminika
— metoclopramid (Cerucal, Degan, Paspertin)
— thiethylperazin (Torecan), promethazin (Prothazin)
* blokatory Ca kanalu
— flunarizin, cinnarizin (Stugeron, Cinnabene)
e jiné léky
— tricyklickd antidepresiva, lithium, fenytoin aj.

urologicks Kiinika a Centrum Kinickjch neurovéd
iersita Karlova v Praze, 1. [ékafskd fakulta a Vieobecni fakultni nemocnice v Praze

Rizikovost antipsychotik

D2/D3:

- sulpirid

- tiaprid bazilni: incizivni:

- amisulprid - chlorpromazin - Haloperidol
D2/5HT: - chlorprotixen - Pimozid
-risperidon - levomepromazin - Flupenthixol
- ziprasidon

- olanzapin

multireceptorova:
- quetiapin

- klozapin

dle P, Duska, 20171

Polékovy parkinsonsky syndrom

¢ 15-60% nemocnych lécenych antipsychotiky
* az50%! parkinsonskych syndromi v geriatrii

¢ blokada postsynaptickych DA receptorii ve striatu
— terapeuticka blokada cca 70-80% <> EPS blokada > 85%

¢ klinicky obraz:
— obtizné rozlisitelny od idiopatické PN
— asymetrie postiZzeni v 30%
— festinace a freezingy vzacné
— kombinace s tardivni dyskinezi
¢ nastup:
— typicky za 2-4 tydny
— méné &asto 2-3 dny
— 90% pacientt do 3 mésicl
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Polékovy parkinsonsky syndrom:
Lécebny postup

A. Pokud moZno vysadit rizikovy preparat

-> pozvolny spontanni Ustup (mésice aZ 1-2 roky)

? demaskovani latentni PN (8%) — DaTSCAN, efekt L-DOPA
B. Neni-li mozno vysadit preparat:

-> Klinicky nevyznamny a neobtéZujici PS nelé¢ime

-> Klinicky vyznamny PS:
1.méné rizikové AP, redukce davky, zpomaleni titrace
2.amantadin (Viregyt 3x1, PK-Merz 3x1-2, ev. akut. infuze)
3.anticholinergikum (POZOR: vyssi incidence tardivni dyskineze,
poruchy paméti, delirium)

-> stabilizace: po 2-3 més. redukce/vysazeni
anticholinergika

-> recidiva: zpét na posledni u¢innou davku

kjch neurovéd
sk fakulta a Vieobecnd fakultni nemocice v Praze

Akutni dystonie

* vyskyt
— aZ ve 40% pacientt Ié€enych neuroleptiky
— vysSi riziko — incisivni neuroleptika, déti, mladi dospéli
— po prvé davce Iéku nebo do 48 hod po zahajeni Iécby
— nebo po nahlém zvy3eni/snizeni davky léku
— depotni neuroleptika: az po nékolika dnech podavani nebo
pred dalsi davkou

POZOR! Dystonie po vysazeni [é€by mtzZe byt chybn &
povazovana za psychoticky relaps.

Akutni dystonie

* klinicky obraz
— nahly dramaticky zacatek, vyrazna uzkost
— hlavni postizeni: hlava a krk
 okulogyrni krize
* trismus, protruze jazyka
« cervikalni dystonie, ¢asto retrocollis
« dysfagie a dyspnoe (laryngealni a faryngealni dystonie)

« konéetiny obvykle zUstavaji nepostizeny

um Kinickych neurovéd
e, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocice v Praze

Akutni dystonie

* mechanismy
— inicialni kompensa¢ni vzestup obratu DA po nahlé blokadé
autoreceptorl v nigrostriatalnim systému
— akutni nerovnovaha mezi dopaminergnim a
acetylcholinergnim systémem v duisledku blokady
postsynaptickych DA receptort

Akutni dystonie

* lécebny postup
— i.v. anticholinergikum: dramaticky positivni efekt (mize
slouZit jako diagnosticky test)
+ pokracovat p.o. dny aZ tydny, jinak riziko relapsu

dystonie!
— event. benzodiazepiny i.v. (+ navazat anticholinergikem

p.o.)
— prechod na bezpecnéjsi Iécbu (atypicka neuroleptika)

¢ prevence

— rizikovi pacienti (mladi, ak. dystonie vanamnese)
* dle moZnosti nepodavat typicka neuroleptika

s.souli,nutng, nizké davky a jen po

U

malu zvySovat i vysazovat

P

a Vieabecns fakultni nemacnice

Akutni dystonie

¢ prevence

— rizikovi pacienti (mladi, ak. dystonie v anamnese)
 dle mozZnosti nepodavat typicka neuroleptika

 jsou-li nezbytna, poutit nizké davky a jenom pomalu zvySovat i

vysazovat
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Akutni akatizie

e vyskyt
— aZ u 20% pacientl lé¢enych AP
— dny az tydny po nasazeni AP, ale i po zméné davkovani nebo
po vysazeni

* mechanismus
— blokada DA receptorti v mesolimbickém systému

* klinicky obraz
— motoricky neklid, neposednost, nutkavé vstavani a pobihani
— bezucelné stereotypni pohyby a chovani
— iritabilita, akutni Gzkost nebo panické ataky
— zaroven miuzZe dojit ke zhor3eni psychézy, psychotické agitaci
— persistence — muZe se vyvinout do tardivni akatizie

Neurt m Kinickych neurovéd
Univer Iékask fakulta a Vieobecnd fakultni nemacice v Praze

Akutni akatizie

- dif. dg.
— sy neklidnych nohou (RLS)
* postihuje pouze DK
* doprovazen parestéziemi
* pfevainé v noci na luzku
* uleva po (volnim) pohybu

— psychoticka agitace
* nezlepsi se ¢i zhorsi po anticholinergiku

Akutni akatizie

e |écba a prevence
— anticholinergika i.v., nasledné p.o.
— nebo benzodiazepiny i.v., nasledné p.o.
— 2. volba (hlavné u tardivni akatizie):
 beta-blokatory, amantadin, valproat, baklofen, clonidin, codein

— snizit davkovani nebo piejit na méné nebezpecné
(atypické) neuroleptikum

um Kinickych neurovéd
e, 1. Iékafskd fakulta a Vieobecnd fakultni nemacice v Praze

Tardivni dyskineze

e diagnosticka kritéria

— abnormalni pohyby postihujici jednu ¢i vice svalovych
skupin

- vanamnese nejméné 3 mésice neuroleptické Iécby
(celoZivotni kumulativni davka) nebo 1 mésic u pacientd
starSich 60 let (DSM IV)

— jasny Casovy vztah k neuroleptické Ié¢bé (uzivani v
soucasnosti, zména davky nebo nedavné vysazeni)

— chybi okolnosti nasvédcujici jiné etiologii (napf. rodinny
vyskyt dyskinezi)

Tardivni dyskineze

* mechanismy

- chronicka blokada D2 dopaminovych receptori vedouci k
jejich hypersensitivité

— synapticka proliferace ve striatu

— moZna noradrenergni nebo GABAergni hyperaktivita v
bazalnich gangliich

— nativni motorické pfiznaky ve stafi nebo u schizofrenie +
neuroleptikum jako spoustéci faktor

Klasicka tardivni dyskineze, oro—
buko—lingvalni chorea (stereotypie)

* ,pfiznak jazyka“
— motoricky neklid v ustech
— “Cervovité” pohyby na okrajich jazyka
— vyplazovani a zatahovani jazyka (pfiznak “chameleona”)
¢ pohyby rta a tvafi
— Spuleni, svirani, okusovani, sani, , pfiznak Zzvykacky”
— grimasovani, dysartrie
¢ pohyby dolni celisti
— bruxismus s poskozenim chrupu
* laryngealni pfiznaky a fonacni fenomény
— dysfonie, dyspnoe, fonace, vzdychani, bruceni
¢ generalizace
— + dystonie a/nebo myoklonus $ije, trupu a konéetin

Neurolog Jinickych neus rovéd

Universit

centr
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Klasicka tardivni dyskineze, oro—
buko—lingvalni chorea (stereotypie)

* vyskyt

— u 15-20% pacientl lé¢enych neuroleptiky

— v prvém roce lécby u 5% pacienti < 45 let a u 30% starsich
* rizikové faktory

— incizivni neuroleptika, dlouhod. Ié¢ba, nepravidelné davk.

— soucasné podavani anticholinergik

— abusus alkoholu a/nebo lékové zavislosti

— organické poskozeni mozku

— Zenské pohlavi, vyssi vék

— akutni postneuroleptické dyskineze vanamnese

— pritomnost afektivni poruchy

Kinika a Centrum Kinick
Universita Karlova v Praze, 1.

ch neurovéd
, 1. Iékafskd fakulta a Vieobecn fakultai nemocnice v Praze.

Lé¢&ba tardivnich dyskinezi (1)

* neprogresivni dyskineze, bez funkéniho omezeni
— Zadna opatfeni
e omezujici dyskineze, funkcni deficit
— uziva-li anticholinergika — pomalu vysadit
— sniZit nebo vysadit neuroleptika (dyskineze se
nasledné mize na 2-4 tydny zhorsit)
— nahradit atypickym neuroleptikem

— fokalni dyskineze: event. podat botulotoxin

Lé¢&ba tardivnich dyskinezi (2)

e tézka dyskineze, predchozi opatfeni bez efektu

— kombinovat atypicka neuroleptika s beta-blokatory,
benzodiazepiny, blokatory Ca kanald, antioxidanty,
clonidinem...

— pFi neucinnosti podat clozapin
— pfi neucinnosti uvazit tetrabenazin
¢ Zivot ohroZujici dyskineze (dyspnoe, dysfagie)
— docasné zvysit davky neuroleptika
— elektrokonvulse, TMS, neurochirurgicky vykon (??)

N Kinika a Centrum Kinickyct
Universita Karlova v Praze, 1.

h neurovéd
, 1. lékafskd fakulta a Vieobecn fakultai nemocnice v Praze.

Tardivni dystonie

* u 1-4% pacientl lIé¢enych neuroleptiky

¢ klinicky obraz
— blefarospasmus (€asto jako inicialni symptom)
— cervikalni dystonie, okulogyrni krize
— dyspnoe, dysfagie, dysartrie

— generalizovana dystonie se sta¢enim trupu a koncetin
¢ rizikové faktory

— mlady vék

— muizské pohlavi

a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Tardivni dystonie

» diagnosticky test s anticholinergikem i.v.

— k odliseni od klasické tardivni dyskineze: tardivni
dystonie se zlepsi, klasicka TD se zhorsi

¢ lécba
— vétsinou nutna medikace
— anticholinergika lécbou volby

— jinak podobné jako u klasické tardivni dyskineze

Dif. dg. polékovych dyskinezi

n katatonni stupor
n stereotypie u schizofrenie
n spontanni dyskineze (,,senilni chorea)

n primarni neurologicka onemocnéni s psychotickymi
projevy a dyskinezemi
* mo Wilson

* mo Huntington

 postencefaliticky sy
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Funkéni poruchy hybnosti

Tereza Serranova

Definice

¢ Funk¢ni neurologické symptomy oznacujeme
neurologické symptomy, které nejsou vysvétlené
nemoci. (Stone J, 2011)

¢ Psychogenni poruchy hybnosti jsou poruchy hybnosti
které vznikaji na zakladé psychologické nebo psy-
chiatrické poruchy spis nez neurologické. (Gupta &
Lang, 2009)

¢ Psychogenni poruchy hybnosti jsou ty, které vznikaji na
podkladé poruchy funkce mozku bez néjaké (zjevné)
1éze. (Hallett et al, 2006)

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience

‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘ Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Funkéni symptomy v neurologii

az 30% vsech priznaka
— neepileptické zachvaty
— funkéni porucha chiize
— funkeni slabost
— funkéni poruchy hybnosti (FPH)
— funkéni sensorické symptomy

FPH aZ 10% pacientt ve specializovanych centrech
— tremor (37%)
— dystonie (30%)
— myoklonus (12%)
— poruchy chtze (10%)
— parkinsonsky syndrom (5%)
— tiky (2%)
Hallett, Fahn, Jankovic et al., 2005

Department of eurology and Cetreof Clial Neuroscince
s Charis Unversy 15t el Faculty, Prgue,Caech Republc

Diagnéza FPH

klinickd, zaloZena na pfitomnosti pozitivnich znamek FPH
v anamnéze, klinickém ev. neurofyziologickém nalezu
ne per exclusionem

stanovena neurologem
— nutné znalosti klinické neurologie, patofyziologie a anatomie

Klasifikace diagnostické jistoty podle Fahna a Wiliamse (s

Williams, 1988)

Zjednodusena klasifikace véetné neurofyziologického

(Gupta & Lang, 2009)

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience
Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Diagnosu FPH podporuje v anamnéze

«  Nahly poéatek

«  Staticky pribéh

«  Spontdnni remise

«  Rozvoj po drobném urazu

«  Zjevna psychiatricka komorbidita (deprese, tizkost)

«  Mnohotné somatizace ¢i nevysvétlitelné obtize v minulosti
«  Soudni proces nebo fizeni o odSkodnéni

«  Zdravotnicka profese (neni ¢asta)

«  Sekundarni zisk (¢asto neni zjevny)

«  Mladé Zeny

«  Rizikové faktory konverzni poruchy (zneuzivani & trauma)Gupta alang, 2005
i Department of Neurology and Centre of Clnical Neuroscience

‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘ Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Diagnosu FPH podporuje v klinickém nalezu

* 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 pre /extrémni | lost pohybu
* Delsi latence a excesivni Ulekova reakce na podnét
+ ,Falesné‘pfiznaky (slabost, neanatomické poruchy ¢iti)
* Sebeposkozovani
* Tize postiZeni neodpovidajici objektivnimu nalezu

dul

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience
Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic
‘‘‘‘‘‘‘‘‘‘ Charles University, 15t Medical Faculty, Prag Rep Gupta a Lang, 2005
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Diagnosu FPH podporuje v odpovédi na Iécbu

¢ Neodpovidavost na pfiméfenou lé¢bu
¢ Odpovéd na placebo
« Ustup po psychoterapii

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience
Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Gupta a Lang, 2005

Funk¢ni 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

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience
Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Funkcni tres

¢ Zmirfuje se ¢i mizi s odvedenim pozornosti (100 -7)
¢ Variabilita frekvence cennéjsi nez amplitudy
* Prejimani frekvence

* Zmeéna pfi zatiZeni (zesileni) nebo pfi imobilizaci koncetiny

Funkéni myoklonus

« Casto komplexnéjsi ne organicky
* Spontanni, akéni i reflexni (delsi latence)
¢ Zesilena ulekova reakce Ci startle- like

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

N Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Funkéni poruchy chiize

¢ chiize s poruchou rovnovahy

— inadekvatné Sirokd baze s paradoxnim zlepseni pfi zkousce
tandemové chiize

— spontédnni provazochodecka chiize
— chuze charakteru razu astazie-abazie
¢ pseudopareticka chiize
¢ extrémni zpomaleni chlize

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

N Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

,Falesné‘ neurologické pfiznaky

J2vedné nohu”
_{ pravou patou” (proti odporu)
| Bezefeku extenze pravé kyéle

Fale$na slabost Hooverdv pfiznak Neanatomicka porucha ¢iti
Department of Neurology and Centre of Cinical Neuroscence
Charles Uriverst, st Medica Faculty, Prague, Czech Republic

f—r—vey

tone et al JNNP, 2005

Pomocna vysetfreni

nase nejistota

pro lepsi pfijeti dg. fu PL nebo pacientem
MRI

—predikovat, Ze bude normalni

—upozornit na 10-15% nahodnych nalezl
Neurofyziologie

— zésadni u tfesu a myoklonu, ale u dystonie maly vyznam
DaT Scan

—normdlni u psychogenniho parkinsonismu

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

N Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic
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Dif. Dg.

Bizarni pohybovy projev neznamena FPH!

Jakékoliv organické onemocnéni se mlze prezentovat
atypicky!

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmm Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

v wve

Proc véfit pacientovi s FPH
¢ Piehani, abychom jim uvéfili
* Ochota podstoupit vySetfovani
 Dlouhodobé uzivani medikace i pres NU

¢ fMRI: jiny vzorec aktivace u pacientl s funkéni
parézou neZ u kontrol které parézu simulovaly

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmm Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Etiologické faktory funkcnich sy
‘ Socialni Psychologické Biologické Management - Iecebne postupy
@ | > Trauma v détstvi » Narus. attachment k > Genetické fa
H] (odmiténi, abusu) rodi¢im ovliviiujici osobnost Neurolog (dg., vysvétleni, sledovani)
2| > Dysfunkénirodina | > Osobnost > Biologicka Fyzi X
S vulnerabilita CNS yzioterapie
& | > Modelovan > Protiti Zivotni udalosti | > Onemocnéni KBT _
’é té7kosti > Dep.rese, tzkost > Fyziologické stresory Psychiatr/psychoterapeut
2 > Panika hyperventilace, Dalsi metody — TMS, hypnéza
> Existence zdrav. syst.| > Akutni disociativni spankova deprivace
» Socialni tlak izod > Bolest z P .. vs . .
i< B‘;‘:\'Zf;'yvaneymod epizoda oles Zakladni principy pfistupu k pacientovi s FPH
2| > Dostupnost legalni | > Percepce symptomii— | > Neuroendokrinnia & H H 1A
27 om Snzace g dzkos: ymp imunologické abnom. 1. Vysvétleni, co pacientovi je.
> penze T . u tzkosti a deprese sevax ¥ P11
» Vyhybani se praci ¢ | » Snaha vyhnout se i : : i 2. UjIStenI, zZe mu verime.
d. 2avazki 14ni tomii > Nasledky inaktivity
rod. zavazkum vyvolani symptomu > Plasticita CNS
-~ Department of Neurology and Centre o Clrca Newroscence s Univerdity, ot el P, Prgue,Crch Republc
U oo Univeriy, 15t Medical Facty,Prague,Crech Republc
Anamnéza Vysetreni
Ukdzat pacientovi pozitivni pfiznaky
Seznam viech soucasnych obtiZi Hooverovo znameni, abduktorovy pfiznak
Cilené non-motorické problémy (poruchy spanku, unava, Distraktibilitu tremoru/MP
bolest, poruchy soustiedéni, panika, disociace) Vysvétlit inkonzistenci/inkongruenci
Spoustéée (nezduraziiovat roli stresu) Vliv pozornosti
Predeslé funkeni obtize poukazat na podobnost A @
Co si pacient mysli, Ze je Spatné, Zze by pomohlo? j\ﬁ\
Z éeho ma obavy? d Y Hooverovo znameni
k to bylo s iinvmi lékafi M/ A.Slabost extenze v ky&li PDK
Jak to bylo s jinymi lékari. ; Il \{ | B.P¥i testovani flexe v ky&li LDK
Patrani po Zivotnich udalostech (traumatech) \;’1\\¥\ \\—— - zesili extenze kycle PDK
pfi pofatecnich ndvstévach nevhodné ‘\ &‘ 1. Stone, 2011
i kdyby bylo relevantni, neovlivni th postup \)\57
J Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience J Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience
Chares Unversity 15t idical Foeuiy, Prgue, CaachRepublc

mmmmmmmm Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic
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Vysvétleni

Co jim je a jak se k dg. doslo.

Co jim neni.

Vérim vam! Vim, Ze si to nevymyslite.
Zduraznit éastost FPH, potencialni reverzibilitu.
PouZiti metafor.

Vyhnout se diskuzi o tom proc se to stalo.

Zpréva, letdk, WWw.neurosymptoms.org

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmmmm Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Kontrolni navstéva (tydny)

Jak pacient pochopil problém, co si mysli o
predané/psané informaci
(www.neurosymptoms.org)

Co fekli/feknou rodiné a pratelim
Role deprese a uzkosti
Umoznit spontanni sdéleni

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmmmm Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

KBT

Extenze vysv étleni - zaklady zvladne i neurolog
Cil - revize zp tisobu mysleni, emo €éni odpov édi a
chovani vzhledem k fu symptom @Gm
pozitivni vysvétleni + racionale pro th (cviceni)
podpofit aktivitu
hledat ovlivnitelny fyziologicky n. disociativni
spoustec, spanek, prekazky v Ié¢bé

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience
Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Fyzioterapie

Stupriovité cviceni
Odvadéni pozornosti
Vysvétleni od fyzioterapeuta konzistentnis nasim

l Dg. FPH

&zké iréza
tézké drobny uraz viroz
Soa

7 k o
Fizna X
priznaky PN PN D

«> —> Cviéeni gradudlné
b N N N N .

Department of Neurology and Centre of Clinical Neuroscience
Charles University, 15t Medical Faculty, Prague, Czech Republic

roky

DalSi intervence

Psychiatr-psychotherapeut
— U té&Zkych pacientl bez znamek Gasného lepseni
— Obeznameny s problematikou
— Uprava antidepres. Th, Ié&ba komorbidity

Management bolesti

Farmakoterapie

Antidepresiva
TAD, SSRI, SNRI
Propranolol — somatické projevy dzkosti

TMS, hypnéza

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmmmm Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic

Zaver
* FPH jsou Casté, lépe se o né zajimat, nez jimi byt iritovan.
* Dg. je klinickd, zaloZena na ndlezu inkonzistence a

inkongruence ne na vylouceni viech pficin ,organicity”.
* Pomocné vys. metody maji maly vyznam.
* Bizarni pohybovy projev neznamena FPH!

* Zakladni management FPH fidi neurolog - nutny
transparentni pfistup a spoluprace!

Department of Neurology and Centre of Cliical Neuroscience

mmmmmmmmmm Charles University, 1st Medical Faculty, Prague, Czech Republic
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Dystonie
od genotypu k fenotypu

Robert Jech

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Dystonie

¢ Mimovolni stah jednoho nebo skupiny svall plsobici
zaskuby, nelcelné repetitivni pohyby nebo abnor-
malni drZeni téla.

* Mohou byt vyvoldny specifickym nebo nespecifickym
pohybem, nebo byt pfitomny v klidu.

e Dulezitym kritériem je kontrakce podle relativné
neménného motorického vzorce.

¢ Je tosyndrom, ktery mlze mit fadu pricin.

Kinika a Centrum Kinickjch neurovéd
lova v Praze, 1. ékafsks fakulta a V&eobecnd fakultni nemocnice v Praze

Klasifikace

podle distribuce
— (fokalni, generalizovana..)
podle véku pocatku

— (v détstvi, v dospélosti..)

podle vyskytu
— (stala ¢i paroxysmalni, diurndlni fluktuace..)

podle etiologie

— (primarni, sekundarni...)

Klasifikace podle véku vzniku

¢ se zaCatkem v détstvi (do 12 let)
— Castéji zacinaji na DK a generalizuji
* se zaCatkem v adolescenci (od 13-20 let)

¢ se zaCatkem v dospélosti (po 20. roce)
— Castéji fokalni a negeneralizuji

Klasifikace — podle etiologie

Primarni (idiopatické)
— sporadické
— hereditarni

* dystonie

* paroxysmalni dyskinéze
Sekundarni (symptomatické)
— heredodegenerativni (progreduijici)
— zpusobené lezi (neprogredujici)
Psychogenni dystonie

Pseudodystonie

Primarni dystonie
¢ Sporadické (nejcastéjsi)

— Distribuce

« fokalni (50%)

* segmentalni (35%)

¢ generalizovana (15%)
— zacatek v dospélosti
— negativni rodinnd anamnéza
— absence jinych neurologickych ptiznakd
— prevalence cca 30 na 100.000
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Primarni dystonie — sporadické

* Blefarospasmus
— fokalni dystonie s intermitentnim nebo trvalym
mimovolnim sviranim o¢nich vicek (zpravidla
oboustrannym) plsobenym stahy m. orbicularis oculi

— Epidemiologie:

78% vsech dystonii
Castéji zeny

vék na zacatku 50-60 let
Horsi se svétlem, vétrem

psychickou zatézi

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyih neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze

Primarni dystonie - sporadické

¢ Cervikalni dystonie
— mimovolni stac¢eni nebo drzeni hlavy
— rotace, inklinace retro ¢i anteroflexe hlavy nebo
kombinace
— prevalence 30 na 100000
— zacdatek 35-45 lety
— Zeny:muzi(2:1)
— vznik Casto po Urazu
— po psychickém vypéti
— 10 % spontanni remise

&
4

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Primarni dystonie - hereditarni

* vzacné

¢ obvykle AD (Uplna ¢i nedplna penetrance)

e DYT1azDYT21

¢ u nékterych znam geneticky defekt

* u nékterych zndm defektni protein

* obvykle progresivni generalizovand dystonie

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Primarni hereditarni dystonie

Designation  Clinical presentation Inheritance OMIM ~ Gene  Gene Genetic testing
identifier  locus

DYT1 Early-onset generalized TD AD 128100 99  TORIA Commercially available
DYT2 ARTD AR 24500 - - Unavailable
DYT3 X-linked dystonia parkinsonism; XR 314250 Xq  TAFI/DYTS (gene Available in select
“lubag” transcription factor)  research laboratories
DYT4 “Non-DYTI” TD; whispering AD 128101 — - Unavailable
dysphonia
DYTSa/DYTI4° Dopa-responsive dystonia; Segawa  AD 128230 14q  GCHI Commercially available
syndrome
DYTsb Dopa-responsive dystonia; Segawa AR 12823 1lp  TH Available in select
syndrome research laboratories
DYT6 Adolescent-onset TD of mixed type ~ AD 602629 8p  THAPI Commercially available
DYT? Adult-onset focal TD. AD 602124 18p Unavailable
DYT$ Paroxysmal nonkinesigenic dyskinesia  AD 118800 2q  PNKDIMRI Commercially available
DYTY Paroxysmal choreoathetosis with AD 601042 1p - Unavailable
episodic ataxia and spasticity
DYTI0 Paroxysmal kinesigenic choreoathetosis AD 128200  16pq Unavailable
DYTI1 Myoclonus-dystonia AD 159900 7q  SGCE Commercially available
DYTI2 Rapid-onset dystonia-parkinsonism ~ AD 128235 199 ATPIA3 Available in select
research laboratories
DYTI3 Multifocal/segmental dystonia AD 607671 1p - Unavailable
DYTIS Myoclonus-dystonia AD 607488 18p - Unavailable
DYTI6 Young-onset dystonia-(parkinsonism) AR 612067 2p  PRKRA (stress-response Commercially available
protein)
DYT17 AR primary TD AR 612406 20pq Unavailable
DYTI8 Paroxysmal exertion-induced AD 612126 Ip  SLC24I (glucose Commercially available
dyskinesia 2 transporter)
DYTI9 Episodic kinesigenic dyskinesia 2 AD 611031 16q -~ Unavailable
DYT20 Paroxysmal nonkinesigenic AD 611147 2 - Unavailable
dyskinesia 2

Primarni dystonie - hereditarni

¢ DYT1 = Progresivni torzni dystonie (Oppenheim)
— AD, 9q
— penetrance 30-40%
— delece GAG tripletu, defektni torsin A
— 50% generalizovanych dystonii s ¢asnym zacatkem
— v Zidovské p. 90% generalizovanych dystonif
— zacatek 4-20 let
— v 95% zacind na koncetiné, pak se generalizuje (50-90%)
— rozvoj fixované dystonie neni kognitivni deficit

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Primarni dystonie - hereditarni

¢ DYT5 = DOPA responsivni dystonie (Segawa)
— AR, (def. cyklohydrolazy, tyrosin hydroxylazy)
— snizena koncetrace dopaminu ve striatu
— zacatek 6-16 let
— Castéji divky (4:1)
— dystonie, parkinsonsky syndrom
— diurnalni fluktuace (horsi vecer)
— ,spastickd” chuize po $pi¢kach
— vyborny efekt L-DOPA a agonistd dopaminu

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsks fakulta a Vieobecns fakultni nemocnice v Praze
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Primarni dystonie - hereditarni

¢ DYT11 = Myoklonicka dystonie
— AD, 7921, 1123, zadatek v détstvi a adolescenci
— mutace pro epsilon-sarkoglykan a receptor D2
— myoklonické zaskuby
— dystonie (pozdéji)
— anxieta, deprese
— dobry efekt alkoholu
— =esencialni myoklonus?

Primarni dystonie - hereditarni

* DYT6
— AD, 8p, mutace THAP1 [thanatos-associated protein]
— nukledrni pro-apoptotickd bilkovina
— penetrance 60%
— rychle progredujici GD
— zacatek v détstvi

— kraniofacialni oblast:
« dysartrie, dysfonie
« lingualni dystonie,

« generalizace

Primarni dystonie - hereditarni

¢ Paroxysmalni dyskinéze
— variabilni etiologie, vzacné
— Akcentace:
* Pohyb, dotyk, alkohol, kofein, spanek

— paroxysmalni kinezigenni dyskinéze (PKD)

— paroxysmalni nonkinezigenni dyskinéze (PNKD)
— paroxysmalni dyskinéze vyvolané cvi¢enim (PED)
— paroxysmalni dyskinéze ve spanku (PHD)

sekundarni dystonie — dystonie plus

¢ degenerativni - dédicné:
- AD
¢ Huntingtonova nemoc, SCA 1 -8, DRPLA, DYT3
— AR
¢ Wilsonova nemoc, PKAN, ataxia teleangiectasia
— X vazané

« dystonie—hluchota, Lesh — Nyhaniv syndrom, dystonie-
parkinsonismus

— Metabolické
* Niemann—Pick typ C, gangliosidézy GM1 a 2, homocystinemie
— Mitochondrialni
¢ Leighova choroba, Leberova atrofie optiku
— Neznamy typ dédicnosti
Rettdv syndrom, Fahrova nemoc

hl Qakantogytoza, |

Ita a Vieobecn fakultni nemocnice v Praze.

Diagnostika

e anamnéza

— rodinnd anamnéza -AD, medikace + intoxikace - i
anamnesticky (neuroleptika!), komorbidity

* nynéjsi onemocnéni
— vék pocatku, charakter event. vyvoj obtizi
* klinicky obraz
— charakter, vyskyt
— specifika: geste antagoniste, nékdy bizarni raz nékdy
akcentace i vyvolani pohybem, specifickou ¢innosti,
alkoholem, Iéky , nékdy zlepseni pfi chiizi dozadu

Diagnostika

e DYT1 (<26 let, generalizovana d.)
e L-DOPA (< 26 let)
¢ metabolismus Cu (< 45-50 let)
¢ MRI mozku (strukturalni léze, hemidystonie)
¢ specialni vysetreni:
— Genetika (DYT5, DYT6, DYT11, PKAN, Wilson, HD, SCA3,
mitochondrialni)

— Akantocyty, Antifosfolipidové protildtky, metabolické,
endokrinologické
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Huntingtonova nemoc: désivé
mysterium CAG tripletu

Jan Roth

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Huntingtonova nemoc

CAG triplety a vék nastupu nemoci

>80 CAG: pocatek pred 10. r. véku

>60 CAG: pocatek pred 20. r. véku
>40 CAG: klasicka forma (nastup nelze urcit)
36-39 CAG: redukovana penetrance

27-35 CAG: muze vzniknout nova mutace

<27 CAG: norma

‘
L 1 a

= Universita 3

Huntingtonova nemoc

premutace | neni 100% EHAE]
penetrance |l forma

juvenilni forma
(Westphalova)

mozZnost
postiZeni zaGatek zaCatek do 20.
potomkU obvykle roku

mezi 30.-

40. rokem

Dynamicka mutace u HN

e Instabilita
e Pocet tripletd se mezigeneraéné méni
e Mutace od otce je vice nestabilni

e Intermediarni alely jsou vysoce nestabilni, z premutace vznika
mutace

e Anticipace
e Nastup v mlad$im véku u nasledujicich generaci

e Vztah Genotyp-Fenotyp
o Cim vice triplet(l - tim Easn&j$i nastup

Universita

‘
=i
NEUROLOGCK KA 1 @

Pocet CAG tripletli na mutované alele
urcuje nastup HN v cca 73%

Langbehn et al.Clin Genet. 2004

Gene modifiers?

‘
1§ 1 a

= Universita 3

97



8b3

Nemoc Normalni pocet Patologicky pocet
DRPLA 6-35 49 - 88
HN 10-35 35+
SBMA (Kennedy) 9-36 38-62
SCA1 6-35 49 - 88
SCA2 14-32 33-77
SCA3 12-40 55-86
SCA6 4-18 21-30
SCA7 7-17 38-120
SCA17 25-42 47 - 63
PolyQ — CAG tripletové nemoci

Nemoc Triplet Normalni Patologické
FRAXA CGG 6-53 230+
FXTAS CGG 6-53 55-200
FRAXE GCC 6-35 200+

FRDA GAA 7-34 100+

MD CTG 5-37 50+

SCA8 CTG 16 - 37 110- 250
SCA12 nnn 7-28 66-78

Na 5' termindlu

Non-polyQ tripletové nemoci

Trinucleotide repeat diseases

Fragile-X disease and || Friedreich Myotonic
Syndrome many SCAs ataxia dystrophy

CGG CAG GAA CTG

UTR Exon Intron Exon UL

B Full mutation
= Premutation range (may expand to a
full mutation in the next generation)

Bl Normal alleles

UTR = untranslated region
SCA = spinocerebellar ataxia

GENOVY PRODUKT

Ubikvitérni protein huntingtin (348 kDa) s vitalni funkci
(deplece huntingtinu vede ke prenatalni smrti)

zmnoZeni CAG repetice
|
polyglutaminova sekvence
(zména struktury a konformace )

Neurologickd kinika a Centr
raze, 1

L nversita Karlova v P

ovéd
Ita a Vieobecn fakultni nemocnice v Praze.

Prestoze je htt ubikviterni, jeho esencialni funkce pro
embryonalni vyvoj mozku: BDNF

Excitotoxicky stres

Aktivace mikroglie a indukce
Agregace A\ zanétu
nerozpustnych proteint

a porucha UPS

Oxidativni stres

Mitochondrialni

dysfunkce
Defekt neurogeneze

Apoptéza

eobecni fakultni nemocnice v Praze

Pretranskripce Transkripce Pretranslace Translace
epigenetika
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(AD)

«— defekt
proteolyzy

agregace

ztrata funkce
R .
.. zména funkce

Degradace pomoci
Oprava pomocil_ Spatné shaleny protein | //_, | ubiquitin —

chaperon (misfolding) proteasomovéhai
lysosomalniho systému

Protofibrily
Fibrily

Agregaty

f

Neurodegenerace

ovéd
Veeobecns fakultni nemocnice v Praze

Jsou neurodegenerativni
onemocnéni
proteinopatie/konformopatie?

Neurodegenerativni onemocn éni —
proteinopatie/konformopatie

Autofagie/lysosomalni

systém 1

Toxické ‘ Agregaty

oligomery Inkluze

misfolding

<:’ chaperony

Pretranskripce Transkripce Pretranslace Translace

epigenetika
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Videodokumentace pacienta,
pfiprava a prezentace kazuistiky

Hana BroZova

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Videodokumentace
Pro€ natacet pfiznaky pacientli?
* Dokumentace klinického stavu, moZnost porovnani v ¢ase
* Moznost poradit se u nejasnych pfipadu s kolegy
« Didakticky pfinos pro studenty a kolegy, zejména u malo
frekventovanych dg.
* Pfiprava publikace
* Zpracovani novych nebo dosud malo znamych onemocnéni

(Prvni popisy PN nebo AN byly kazuistiky)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
nnnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Pfed natacenim
 Pisemny souhlas pacienta s dokumentaci (2x) !
« Kamera s pfisluSenstvim (nabity akumulator), stativ
* U nataceni na kazety kontrola predchoziho zaznamu — nepfemazat
* Zapis o natoceni k identifikaci zaznamu

* Vhodné obleéeni pacienta nebo svleceni (napF. chiize v dlouhé

sukni...)
* Prostory:
Nepfilis rusivé prostiedi
Dostatecné osvétleni
V malych mistnostech vyuzit Sirokouhly objektiv

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
nnnnnnnnnn % Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaisk fakulta a Vieobecn fakultnf nemocnice v Praze

Vlastni nataceni

 Na stativu — ne tfesouci se zabéry a pohyby kamerou

* Pozor na protisvétlo (okno apod.)

* Pacient nesmi byt pfiliS daleko a nesmi odchazet ze zabéru
» Nestat pfi vySetfovani pred kamerou, nezakryvat pacienta
* Tocit celek i detaily

* Neménit zoom béhem zabéru, nebo nasledné vystfihnout
* Natocit vSechny patologické priznaky

* Adekvatné dlouhy zabér na kazdy priznak
minim. zabér je 5-7s, ne zbyteéné dlouhé zabéry

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
nnnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. [ékarské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Po nataceni

¢ Po skonceni zabéru vypnout nahravani
* Zkontrolovat zaznam, omylem vypnuta kamera...
* Zalohovat

* Sestfihat — nutné!
vybrat nejlepsi zabéry
zkratit cely zaznam na 2-3 min.

Videozaznam je centralni ¢asti kazuistiky

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn % Universita Karlova v Praze, 1. 1ékaisk fakulta a Vieobecns fakultnf nemocnice v Praze

Pred pfipravou prezentace
1. Nenudit ! - mit na paméti jiz pfi pfipravé
¢ Pro koho je uréena — védét p¥i pfipravé

(studenti, zacinajici |ékafi, specialisté v oboru, specialisté
jinych obord, atesta¢ni komise...)

e Cojecilem? (poradanad dg., vyuka, prezentace
zajimavosti)

¢ |dedlni délka 5 min., neméla by presahnout 10 min.

¢ Nechat si ¢as na diskusi

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

nnnnnnnnnn %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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Pfiprava prezentace
Video + 5-7 snimki v PowePointu

1. zékladni Gdaje — vék, diivod navitévy pacienta, rozvoj a trvani
obtizi
udaje dle cile
pouze relevantni informace
u nejasné diagndzy — vice Udajl — neni jasné, které jsou dullezité
u kvizu neuvadét jasné udaje vedouci k dg.

2. video — muze byt i prvni, vloZit do prezentace
mozny prazdny slide s otaznikem — ¢as na diskusi o semiologii

3. Souhrn nalezu — semiologicky zavér, pripadné dopliujici idaje z
anamnézy

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
uuuuuuuuuuu %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Pfiprava prezentace

4. Vysledky provedenych vysetieni, pokud pfinosné vlozit CT,
MR snimky, EEG..

5. Diferencialni diagnéza, nékdy mozné vlotzit i pied vysledky a
diskutovat indikovana vysetfeni

6. Diagnosticky zavér, pfipadné odpovéd na terapii, druhé video

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
uuuuuuuuuuu %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Posledni snimek prezentace

eJasny zavér nebo otazka k diskusi

ePosledni snimek ziistava za vami po skonéeni prezentace!

nejdulezitéjsi informace - Take home message

* Posledni snimek ,, Dékuji za pozornost” neptindsi zasadni
informace a neni podnétny pro diskusi

¢ Dle publika zvazte i pfinosnost fotografie pracovniho

kolektivu,déticek, pejskl a kocicek

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
uuuuuuuuuuu %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:

Zakladni instrukce pro pfipravu snimki

* Kontrastni pozadi

* Poutziti barev, obrazku, animaci textu jen pokud je ucelné!
* Bezpatkové pismo - itelnost

* Velikost pisma — nejméné 24

* Nepiehlcovat textem — max. 10 fadek

* Text v bodech

¢ Pouze text, o kterém budete mluvit,

ne, text ktery si ma posluchac ¢ist sam

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
nnnnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Pfiprava prezentovani

* Nelze libovolné pfidavat véty ¢i nepodstatné informace
* Vyzkouset, zda Ize dodrzet ¢as — nacvik s mérenim casu
* Na zacatku pfi nervozité se naucit 1. snimek

« Cteni celé prezentace ,kriminalni ¢in“

* Odhadnout mozné otazky v diskusi a pfipravit se

« Zaloha prezentace na 2 médiich (,,pasek a ksandy“)

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Pfed samotnou prezentaci

* Dostavit se s predstihem

* Datovy projektor, ovlada obsluha/prednasejici?

* Je mistnost zatemnéna?

* Lze spustit prezentaci, funguji videa i na platné? (vSechna!)
« Je potieba zvuk?

» Mikrofon pevny/pfenosny/pfipnuty?

¢ Ovladac¢, ukazovatko

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

uuuuuuuuuuu %, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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Vlastni prezentace

Reénicka stranka projevu - nenudit

Dostate¢nd hlasitost
Stridani tempa a hlasitosti feci
Omluva v pfipadé vazné;jsi technické chyby, ale ,nerozmazavat”

Prezentovat pro vas zajimavé véci — zajimavé i pro posluchace
Kontakt s publikem

Zvladnuti trémy

Nemluvit zady k posluchaéim

Byt pfipraven na situaci, kdy nebude nic fungovat...

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze, 1. Iékaisks fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Zavér
oP¥i natoceni videa dodrZovat instrukce,
ale lepsi néjaka videdokumentace (i mobilem) nez zadna
eVidea sestfihat
ePriprava prehledné a kratké kazuistiky dle cilového publika
eTechnicka priprava v sale pfed samotnou prezentaci
eNenudit

eDodrzet cas
Take home message:

Privézt kazuistiku na pfisti kurz do Luhacovic!!!

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. Iékarsk fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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ZOBRAZOVA |
EXTRAPYRAMIDOVYCH
ONEMOCNEN, RﬁMOE +CTA
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ZOBRAZOVANI EXTRAPYRAMIDOVYCH
ONEMOCNENI

¢ CT s vyrazné limitovanou vypovédni
hodnotou, ale universalni dostupnosti

¢ Dominantni role MR pro diagnostiku i
diferencidlni diagnostiku, ale mensi
dostupnosti

CO LZE OD CT OCEKAVAT A JAK INDIKOVAT ?

- Vstupni vySetteni z hlediska Siroké diferencialni di-
agnostiky, neni-li dostupné MR (t&zké cévni zmeny,
subduralni hematom, nador....)

Akutni zhorSeni stavu pacienta, neni-li dostupné MR
(suspekce na cévni ptihodu, intoxikaci...)

Jde-li primdrné o stupeii atrofie ¢i posouzeni hydrocefalu
Suspekce na nékterd onemocnéni (Wilsonova choroba,

Huntingtonova chorea, intoxikace metanolem, CO ....)
neni-li dostupné MR

SUBAKUTNI SUBDURALNI
HEMATOM — CT A MR
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INTOXIKACE METANOLEM (V CR
STALE AKTUALNI...)

European Journal of Radiology Volume 73, Issue 2 2010 211 - 214

DEGENERACE EXTRAPYRAMIDOVYCH
JADER

¢ Huntingtonova chorea
¢ PKAN (dtive Hallervorden-Spatzova choroba)

¢ Leighova choroba

HUNTINGTONOVA CHOREA - CT

MR — INTOXIKACE METANOLEM

I
2] N

HUNTINGTONOVA CHOREA

* AD onemocnéni, kddované mutaci IT 15 genu
na kratkém raménku chromozému 4

¢ Expanze trinukleotidu (tripletu) CAG na
kratkém raménku 4. chromozomu

e Od 40 triplett vyse plna penetrance

HUNTINGTONOVA CHOROBA
— MR CHARAKTERISTIKA

* ATROFIE STRIATA — detekce vizualni i
volumometricka (pripadns VBM).

« DILATACE FRONTALNICH ROHU

« ZVYSENI INT. SIGNALU VE STRIATU
(gliosa)

« SNIZENI INT. SIGNALU VE STRIATU

(akumulace paramagnetické substance —
ferritin??)

104



111

PKAN

Plvodné Hallervorden-Spatzova choroba
PKAN (pantothenate-kinase associated
neurodegneration)

Mutace genu kddujiciho pantotendtkindzu na
20. chromozému, porucha syntézy koenzymu A
Nekrdza v centru globi pallidi a sekundarne

k vyrazné akumulaci Zeleza v pallidu a sbst.
nigra (eye of the tiger sign na MR)

T2 v&eni, TSE T1 vé&eni, fl3d

MR CHARAKTERISTIKA

¢ MR obraz zcela patognomicky -

¢ Veku neobvyklad akumulace ferritinu v globus
pallidus a sbst. nigra se snizenym signalem na
T2 vazenych obrazech

* Eye of the tiger sign — pravdépodobneé
primdrni degenerace

DEGENERACE PRIMARNE
SUBSTANTIA NIGRA A
OKOLNICH JADER

typ P (dtrive striatonigralni degenerace)

typ A (drive Shy-Dragertv syndrom)

typ C (drive olivopontocerebelarni
degenerace)
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ZAKLADNI KLINICKA
SYMPTOMATOLOGIE PD

rigidita

hypokinéza

tremor

ztrata posturalnich reflext

SN compacta width statistically narrower in.PD
than in normal subjects

Duguid JR €t AlAnn. Neurol.. 20: 744-747,1986,
Stern MB et Al.Neurology. 39: 1524-1526, 1989.
Huber SJ et AlArch. Neurol..47: 73-737. 199(

MR charakteristika PN

Setreni relativne hyperintenzniho prouzku
mezi pars reticulata sbst. nigrae a nucleus

ruber zvlaste na SE T2 vazené sekvenci
Primeteny signal z bazalnich ganglii
Chybi charakteristiky typické pro MSA

Obvykle normalni pomer NAA/Cr,
NAA/Cho na protonové MRS

normal subject

.%“ .
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Co maji jednotlivé typy MSA v MR
spolecného a ¢im se liSi od PN?

(akumulace hemosiderinu v dorsalnim
putamen)

(snizeni pomeru NAA/Cr, NAA/Cho )

(snizeni frakeni anizotropie v pedunculus
cerebellaris medius

Multiple system atrophy alias Parkinson
plus syndromy

dominuje parkinsonska
symptomatologie (striatonigralni
degenerace)

dominuje autonomni selhani
(Shy-Dragertiv syndrom)

dominuji mozeckové priznaky
(olivopontocerebelarni atrofie)
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DEGENERACE MOZECKU A MOZKOVEHO
KMENE MR CHARAKTERISTIKA

_— I * Kvalitni zobrazeni atrofie tecta mesencephala
e Progresivni supranuklearni paréza (PSP)

* Steele-Richardson-Olszewski v roce 1964 , i i ——
e Tenké T1 vaZzené obrazy v SAGITALNI roviné

¢ neuronalni ztrata spolu s gliézou postihuje
prevazné mesencephalon

convex linear

89 % specifigi
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concave
= 100% specificity

HYPERTROFICKA OLIVARNI
DEGENERACE

20

NEKTERA VZACNEJSI ONEMOCNENT

¢ Hypertrofickd olivarni degenerace

¢ Creutzfeld —Jacobova nemoc

j’;ﬁk
] »
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11.2

SPECT a PET
u parkinsonskych syndromu

Petr Dusek

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
Universita Karlova v Praze,
1. lékarska fakulta a Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

SPECT/PET

¢ Vizualizace nigrostriatalni drahy /
— Presynapticky - DAT - dopaminovy transportér

* 12|-fluopane-CIT SPECT = DaTscan® Dopenie
* 18F-fluopane-CIT PET
* 18F-DOPA PET (aktivita DDC)
— Postsynapticky — D2 receptory
* [123]] - IBMZ SPECT (benzamid)
* HC-raclopride PET
* Vizualizace sympatické inervace myokardu
— Analog norepinephrinu, vychytédvan adrenergnimi vlakny srdce
* ['2]] - MIBG SPECT (Meta-lodo-Benzyl-Guanidin)
¢ Vizualizace metabolismu CNS
— PD-related metabolic profile (= TGpi, frontalni kira)
« 18F-FDG PET
— CBF
* [**Tc]HMPAO SPECT

Desspr

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
e Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Cummings et al., 2011

DaTscan

= e Pfiprava

— Vysazeni 48 hod pred:
kokain, metylphenydat,
bupropion, phentermin, TCA,
sertralin, IMAO-B

— Chlorigen 400mg tbl
y * 1hod pied
* 12 hod po vy3etieni

e i.v. podani 123-fluopane

¢ za 3 hod snimani scintilacnim

detektorem trvajici 1-2 hod

: ¢ Hodnoceni
: — Kvalitativni
j — Semikvantitativni
K — Sensitivita i specificita cca 99%

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
el Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

DaTscan

ey Normalni Abnormalni
Esencialni tres

Polékovy PS

Dystonicky tifes I 3

Vaskularni
parkinsonismus

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
a1 Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Parkinsonova

nemoc

disease

Klinicka uzitecnost DaTscan

- esencidlni tfes
- polékovy PS

Parkinsonova nemoc ‘

- psychogenni PS
- dystonie (SWEDD)

young-onset
Parkinsonova nemoc

‘ dopa-responzivni dystonie

nemoc s Lewyho
télisky

. Alzheimerova nemoc

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
i1 Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

DaTscan u PN

Korelace s

Pocet NS neuronii

. HC PD HY1 PD HY2 PD HY3
100% Isaias et al., 2010

abnormalni DaTscan - T;,,, T, - motorické pfiznaky PN

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd

a1 Universita Karlova v Praze, 1. Iékaski fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze




11.2

Kazuistika 1

¢ Muz, 28 let
* 5let progrese:

¢ Intermitentni tfes HK

¢ Ticha fe¢

¢ Anteflexe trupu pfi chizi
¢ Objektivné:

* Camptocormie

¢ Hypomimie

¢ Lehkd dysartrie

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Kazuistika 2

e Muz75Ilet
— St.p. iCMP s L symptomatikou
— Postupny rozvoj klidového tresu
PHK>LHK
— Porucha stability chlize
— L-DOPA (1000mg) bez efektu
* Objektivné:
— hypomimie 2
— axialni sy
— naznak Duffour PHK
— akineza 2/2, rigidita 0-1
— klidové-akéni tremor HKK 3/2
— apraxie chlize

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd

nnnnnnnnnn Universita Karlova v Praze, 1. Iékaské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze

Kazuistika 3

e MuzZ 36 let

— 5 rokd klidovy tremor
LHK

¢ Objektivné:
— Klidovy (re-emergentni)
tremor LHK>PHK
— SniZena synkineza LHK

— Dystonicka postura LHK

— Zpomalené repetitivni
pohyby HKK

Zdroj: de Laat et al.
Movement disorders, 2012 Mar;27(3):462-
3

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickyich neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. [ékarské fakulta a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze

Zaver

¢ Parkinsonova nemoc i esencidlni tfes jsou klinické
diagndzy zaloZzené na anamnéze a klinickém vysetreni

* DaTscan je uzite¢ny zejména v diferencialni diagnostice
— Parkinsonského tfesu
— Esencialniho tfesu
— Dystonického tresu

¢ DaTscan T diagnostickou pfesnost v inicidlnim stadiu PN

* DaTscan odlisi polékovy PS od demaskované PN

¢ DaTscan spolehlivé nerozlisi PN/ MSA/ PSP/ DLBD

¢ Vlyznam ostatnich SPECT/PET metod je okrajovy

Neurologicks kinika a Centrum Kiinickych neurovéd
%, Universita Karlova v Praze, 1. [ékarské fakulta a Vieobecnd fakultni nemocnice v Praze:
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