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Predmluva — slova recenzenttu
k Chorobnym znakiim a priznakum

Autorsky zamér a koncepce knihy si vyzadaly rozdilny
pfistup v usporadani rukopisu oproti béznym ucebnicim,
kde jsou v popisu kazdé chorobné jednotky systema-
ticky fazeny popisy jednotlivych subjektivnich i objek-
tivnich priznaki, pouzivana pomocna vySetieni az po
terapii a prognozu onemocnéni. Rukopis dila ,,Znaky
a ptiznaky* (z anglického ,,Sign and Symptoms*) po-
stupuje obracené (jakoby ,,naruby®), takze k jednotli-
vému piiznaku pak pfifazuje chorobné stavy, u kterych
se dany znak vyskytuje a které jsou timto pfiznakem
spise o jakysi diferencialné diagnosticky pfistup v hes-
lovité forme. Kniha asi nebude slouzit jako klasicka
systematicka ucebnice vnitiniho 1ékarstvi, ale jevi se
velmi uzite¢nou pro ovéteni a zopakovani znalosti ze
systematické interny, v¢etné nékterych propedeutickych
aspektti. V tomto sméru je to unikatni dilo, které uvitaji
jak studenti vyssich ro¢nikt pregradualniho Iékarského
studia, tak 1ékati ve specializa¢ni popromoc¢ni piiprave.
Velmi jsem ocenil zatfazeni epilogu na konci rukopisu,
ktery vedle kratkého zopakovani vyznamu nazvu syn-
dromu podle jmen autort poskytuje i zdkladni odborné
a zivotopisné udaje o autorech, podle nichz je syndrom
pojmenovan.

Prof. MUDr. Karel Horky, DrSc.

Ukazuje se, ze 1 v dob& modernich vysetfovacich metod
je podle americkych statistik 5—15 % pacientl nespravné
lécenych, a to véetné pozdniho stanoveni diagnozy.
Nutnost peclivého klinického vysSetieni, znalost znakt
a ptiznakd a jejich dikladna analyza a syntéza v tomto
kontextu vystupuji jesté vice do popiedi.

Predkladany rukopis je velice kvalitni, originalni
a v dnesni dob¢ ojedingl¢ dilo, které 1ze jednoznacné
doporucit k vydani. K jeho velkym prednostem patti
vybér tématu, jez je velmi Siroké (a tim i nesmirné ob-
tizné), jdouci napfi¢ medicinskymi obory. Do jisté miry
to také podminuje i jeho druhou velikou pfednost, tj.
Sirokou Ctenai'skou obec, které je urceno.

Doc. MUDr. Stefan Alusik, CSc.
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Po necelych dvou letech od vydani prvni knihy sou-
borného dila Chorobné znaky a pfiznaky vychazi v na-
kladatelstvi Grada Publishing jiz druhd, pfedem nea-
noncovana ¢ast. Publikace opét vznikla pod dohledem
osvédcenych vedoucich autorského kolektivu — prim.
MUDr. Karla Lukase, CSc., a prof. MUDr. Alese Zaka,
DrSc. Autorsky kolektiv tvofi az na jednu vyjimku pra-
covnici IV. interni kliniky 1. LF UK v Praze. Vyhodou
tohoto usporadanti je, ze i mladi autofi ziskaji potfebnou
dovednost v publikaci soubornych stati v monografiich
a pii spravné koordinaci vedoucimi autory se vystiihaji
zakladnich nedostatkt a chyb. Domnivam se, ze se to
v druhé ¢asti publikace povedlo podobné jako v ¢asti
prvni.

Divodem pokracovani je jisté zajem Ctenarti o tento
ne zcela bézny zplsob sestavovani monografii nebo
ucebnic. Tato monografie tak navazuje na uspé$nou prv-
ni ¢ast, ktera obsahuje 62 hesel. Tato ji dopliuje 32 ka-
pitolami s popisy dalsich klinickych znakt a ptiznakd.

Podle mého ndzoru pokra¢ovani popisu jednotlivych
znaku a piiznakl uvitaji ¢tenafi nejen internich, ale
i dalgich klinickych oboru.

Ctenafi jisté oceni tento vydavatelsky pocin a budou
se t&sit na dalsi pokracovani (dil) publikace Chorob-
né znaky a ptiznaky — zakladnich kameni diagnozy
a diferencialni diagnoézy i v soucasné pretechnizované
mediciné.

Prof. MUDr. Karel Horky, DrSc.

V prologu autofi konstatuji, Zze znaky a ptiznaky jsou
stavebnimi kameny diagnoézy. S tim Ize jen souhlasit
anavic dodavam, ze i pies vyspélost soucasné mediciny
a dostupnost modernich vysetfovacich metod nejdilezi-
t&j8i v diagnostickém procesu zistavaji nadale anamné-
za a fyzikalni vySetfeni. I sou¢asna moderni medicina
je plna neurcitosti a nejednoznac¢nosti. Rozhodovaci
procesy, kterym je 1ékat v pribéhu stanoveni diagnézy
vystaven, jsou u nas hluboce podcenovany. Uptednost-
novan je ,,vykon“ pied ,,mySlenim®. Vysledkem jsou
neuveétitelna mnozstvi vySetieni, ktera pacient absolvuje.
Casto jsou tato vySetieni zbytena, v hor§im ptipadé
i zavad¢jici, nemluve o nakladech. Spravné hodnoceni
znakl a piiznakd pomaha Iékafi v jeho rozhodovani pro
dalsi vySetfovani, respektive 1écbu. Z tohoto pohledu
Ize piedkladané dilo oznadit za ,,navrat ke kofentim*,

Vzhledem k tomu, Ze autofi maji ke zpracovani
celou zasobu dalSich znaki a ptiznaka, se uz té§im na
recenzi tfetiho dilu.

Prof. MUDr. Stefan Alusik, CSc.
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Recenzovany rukopis vznikl na ptivodnim ptdory-
su dvou prvnich dila publikace K. Lukase a A. Zika
,»Chorobné znaky a priznaky“. Oba dily byly inovovany
a hlavné rozsifeny o dalsi kapitoly na celkovy pocet
163 kapitol. Odrazilo se to i ve zméné nazvu publikace,
ktery byl rozsifen na titul ,,Chorobné znaky a pfiznaky —
diferencialni diagnostika“.

Sestaveni rozsahlého dila o vice jak 1200 rukopis-
nych stranach si vyzadalo rovnéz rozsireni autorské-
ho kolektivu. Vedle ptivodnich autori ze IV. interni
kliniky je naprosta vétsina pfispévatelti z 1. LF UK
a VFN v Praze. Tato koncentrace autorti usnadnila hlav-
nim pofadatelim dodrzet jednotné vnitini usporadani
publikace podle jednotného schématu, zavedeného jiz
v piedchozich vydanich. Svédei to také o Sirokém tvir-
¢im potencialu téchto dvou zatizeni. Pro usnadnéni
koordinacni a redakéni prace byli ke spolupraci pfizvani
nove i Ctyfi spoluporadatelé, predevsim pro hrani¢ni
obory mimo vnitini lékafstvi. Diraz je kladen, tak jako
to odpovida nazvu knihy, na diagnostické rozhodovani,
méné podrobné jsou diskutovany otazky 1écby.

Rozsiteni o dalsi nechirurgické obory povede sa-
moziejme i k rozsifeni okruhu zajemct o tuto knizni
publikaci. Vfele ji oceni Ctenafi pro rozsifovani a ové-
fovani znalosti z oblasti celé mediciny. Sdhnou po ni
predevsim lékati pii diagnostickych rozpacich a pfi
teseni slozitéjsich diagnostickych zalezitosti. V dnesni
dobé¢ exploze technickych postuptl, zaplavé zobrazo-
vacich i laboratornich metod pomize tato publikace

v rychlé orientaci o diferencialné diagnostickém piinosu
a vyznamové vaze jednotlivych pfiznaki a znakd. Po-
muze k rychlejsimu urceni spravné diagnozy a zahajeni
odpovidajiciho 1é¢ebného postupu. Nepiimo tak usetii
naklady na mnohdy abundantni pfistrojové a laboratorni
vysetiovani. Vraci klinickou medicinu blize k paciento-
vi, znalosti zakladnich pfiznakl jednotlivych onemoc-
néni a racionalni 1écbé. To se tyka jak nemocnicnich,
tak ambulantnich specialistii. Predpoklada se vysoky
zajem o publikaci z fad praktickych 1ékart, internista,
dil¢ich specialisti internich ,,podobori® stejné jako
dalsich nechirurgickych specialistl (dermatologie, o¢ni,
psychiatrie a neurologie). Pti tak Siroké oblasti ohlasu
lze ocekavat zajem i o dalsi edice publikace.

Na zavér bych chtél poprat vydavané knize hodné
zaujatych ¢tenaft a roz$ifeni na odborném kniznim trhu.

Prof. MUDr. Karel Horky, DrSc.

V dob¢ stale uzsi specializace je méné a méné autorti
schopnych vyporadat se s tak naro¢nym tkolem, jakym
je sepsani monografie o diferencialni diagnostice. Proto
je chvalyhodné, ze se tohoto tikolu ujali pracovnici
1. LF UK a VFN v Praze, pracovist, kterd se mohou
pochlubit dlouholetou tradici v klinickém vysetiovani.

Prof. MUDr. Stefan Alusik, CSc.
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Proc¢ se vracet k tak omselému a stafickému zptisobu
vySetfovani, jakym je anamnéza a fyzikalni vySetfeni,
kdyz jsou k dispozici moderni zobrazovaci metody?

Proc¢?

ProtoZe pacient prichazi s priznakem, nikoliv s ne-
moci!

Tato publikace vyplynula ze seminait, které jsme na-
zvali ,,Diagn6za v podminkach pfijmové ambulance
(10 diapozitivt, 10 minut)“.

Bylo nam lito, Ze by dobfe zpracovana témata za-
padla bez dalsiho uzitku, prevtélili jsme je tedy do této
knihy a pfidali dalsi a k tomu i n¢které dulezité labora-
torni ukazatele a vSe fadili abecedné. Ne vSechna hesla
jsou stejna strankovym rozsahem, je to dano jednak
jejich zavaznosti, jednak i jejich mnohovrstevnosti.
Nejcasteji chybéjicim tidajem, ve stejné strukturovanych
kapitolach, je vyskyt. Ne u vSech kapitol je uvedena
1écba, protoze by pak texty byly velice obsahlé.

Cervenou niti, ktera se tahne celou knihou, je my3-
lenka: ,,Znaky a p¥iznaky jsou stavebnimi kameny
diagnézy!“ Aby stavba byla uspé$na, musi dole stat,
bohuzel mnohdy opomijend, propedeutika a na vrcholu
diferencialni diagnostika.

Co jsou priznaky a znaky?

Piiznak (symptom) je subjektivni potiz pacienta, kterou
je casto mozno objektivizovat. Napt. Halbantiv piiznak
je moznym piiznakem gravidity: zesileny rist jemnych
chloupkti na obliceji a na celém téle.

Znak (signum, sign) je mozno prokazat objektivné.
Napf. zndmy je Throckmortoniiv znak: na nativnim
snimku bticha penis obvykle sméfuje na stranu pato-
logie.

Pokusy o odd¢leni znakii od priznakil jsou obtizné
zejména proto, Ze se nazvy c¢asto zamenuji.

A proc¢ epilog s mnoha jmény? Protoze by to neméla
byt jenom (n€kdy Spatné vyslovovand) jména, ale za
kazdym znakem, pfiznakem nebo syndromem stoji ob-
rovska prace, nékdy jisté nahoda, jazyk publikace, ale
ziejmé 1 velika nespravedlnost (viz napt. Biernackého
test 1897, Fahraeustv-Westergrendv test 1918).

Ztstavame zavazani nasim pfisnym recenzentim a dé-
kujeme jim za cenné piipominky a s jejich svolenim

jsme ¢ast jejich hodnoceni pouzili jako pfedmluvu.

Karel Lukas a Ale§ Zak, 2009
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Stejné jako v prvni knize Chorobné znaky a pfiznaky
tvrdime, Ze ,,Znaky a pfiznaky jsou stavebnimi kameny
diagnozy!*

Na podporu tohoto tvrzeni (i kdyZ neni mozno se v§im
bez namitek souhlasit a nékteré formulace jsou méné
pochopitelné) uvadime piedlouhy citat z knihy Michela
Foucaulta': ,,V Iékatské tradici 18. stoleti se nemoc pred-
stavuje pozorovateli skrze symptomy a znaky. Jedny
od druhych se odlisuji sémantickou hodnotou stejné
jako morfologii. Symptom je forma, v niZ se projevuje
nemoc — odtud jeho vysostné postaveni: ze vieho, co je
viditelné, je nejblize esencidlnimu; je prvnim piepisem
nedosazitelné pfirozenosti nemoci. Kasel, horecka, bo-
lest v boku a dychaci potize nejsou samotnym zanétem
pohrudnice — ten nikdy neni poskytnut smyslim, odha-
luje se pouze v uvazovani, ale tvoii esencialni symptom,
nebot’ dovoluji urcit patologicky stav (skrze opozici
ke zdravi), chorobnou podstatu (odlisnou napiiklad od
pneumonie) a bezprostiedni pficinu (serézni vyron —
viz Zimmermann: Traité de [’expérience. franc. prekl.,
Patiz, 1774, dil 1, s. 197-198). Symptomy nechavaji
prosvitat pon¢kud ustoupivsi, viditelné i neviditelné
neménné figury nemoci.

' FOUCAULT, M. Zrozeni kliniky. Cerveny Kostelec : Nakla-
datelstvi Pavel Mervart, 2010, s. 113-114. (Naissance de la
clinique. Paris : Presses Universitaires de France, 1963.)

Znak oznamuje: progndza to, co se stane; anamnéza
to, co se stalo; diagndza to, co se prave ted’ déje. Mezi
znakem a nemoci vladne distance, kterou nelze pie-
kroc¢it bez jejiho zvyraznéni, nebot se Casto projevuje
nepiimo a pekvapenim ... Skrze neviditelné vypovida
znak o nejvzdalenéjsim, nejspodnéjsim a nejpozde;j-
$im ... Utvéafeni klinické metody je spojeno s vynofenim
se pohledu 1ékate v poli znakti a symptomt ...

Zustavame zavazani nasim ptisnym recenzenttim s diky
za jejich pfisné hodnocenti, které prispélo ke zkvalitnéni

knihy.

Karel Lukas & Ale$ Zak, 2011



Prolog k Chorobnym znakum
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Po generace hledame tu spravnou knihu, ve které by
bylo vSechno. A pfi hledani je posun ¢im dal tim vic
do ,historie” a ¢im dal tim vic jsou hodni obdivu nasi
predchiidci, Ze s tak jednoduchymi prostfedky dokazali
stanovit diagnézu. Jednoduché prostredky, které pou-
zivali, byly jejich smysly a poznavani propracovali do
neskutecné dokonalosti. Pohled, poslech, poklep, po-
hmat, ¢ich a nepfislo jim zatézko zapojit i chut’. Uméli
vytézit mnoho znak i pfiznakii z obycejného pozoro-
vani nemocného, bez slozitych piistroji a vysetfovacich
metod. Jisté hralo velikou roli i to, Ze se nemocnému
zplna vénovali, nepospichali, vidéli jej casto v jeho
domacim prostiedi.

Prikladem budiz Thomayerova slova z druhého vy-
dani Uvodu do drobné praxe Iékaiské z roku 1900, ktera
napsal na konci kapitoly nazvané ,,Obtize zalude¢ni
neboli dyspepsie®: ,,Neni pochyby, Ze dostavse se takto
ke konci kapitoly vSecky moznosti vzniku dyspepsie

jsme nevytkli. Jsou jisté osamélé piihody, napf. né-
ktera nezvykla otrava, pfi nichz tvrdosijné dyspepsii
by hlavni ukol symptomaticky pfipadal. Av§ak nckdy
se podaii i takovéto zahadné piihody rozlustiti tim, ze
do podrobna zvyky nemocného, zptisob prace, vyZivy,
slovem rzné detaily ze zivota sledujeme.”

Tteba tou ,.knihou, ve které je vSechno* bude inter-
net. Ale kniha je KNIHA! Mizeme se ji dotykat, hladit
ji, mit radost z jeji sli¢nosti, vazby, pismen, obrazkd.
Kazda kniha ma svou vlastni viini, zvlast’ nové knihy
voni opojné€. Kniha nezradi, je mozné ji vzit do ruky,
potézkat ji, mit ji. Internet do ruky vzit nelze. Tteba
jednou...

Ztstaneme zatim na zemi. At tato kniha splni to, co
jsme si predsevzali, tedy aby byla praktickou rukovéti
se snadnou orientaci.

Autoii



1.1 Definice a klasifikace

1.1.1 Definice

Acidoza je oznaceni pro procesy, pii kterych se v téle ve
zvysené mite akumuluji kyseliny nebo dochazi ke zvyse-
nym ztratdm bazi a dochazi tak k acidifikaci organizmu.
Stav acidobazické rovnovahy organizmu v klinické praxi
nejastéji posuzujeme stanovenim parametr acidoba-
zické rovnovahy v arterialni krvi (¢i arterializované
kapilarni krvi). Acidobazické poruchy se obvykle (ale
ne vzdy!) projevuji zménou jejiho pH. Arteridlni pH je
za normalnich okolnosti udrzovano ve velmi uzkém
rozmezi 7,35-7,45. Jako acidemii oznac¢ujeme pH krve
niz8§i nez 7,35. Aktualni pH krve je vSak kromé vy-
volavajici primarni acidobazické poruchy zavislé i na
stupni jeji kompenzace a dale eventualni pfitomnosti
dalsi primarni poruchy. U smiSenych poruch acidoba-
zické rovnovahy se tedy mizeme setkat s normalnim
pH, parcialnim tlakem CO, a bikarbonétu, které ale
nevylucuji pfitomnost poruchy acidobazické rovnovahy.
Pojem acidemie (stav snizen¢ho pH arterialni krve) tedy
neni synonymni s pojmem acidoza (proces vedouci
k akumulaci kyselin ¢i ztratam bazi).

1.1.2 Klasifikace

Existuje n€kolik pristupt k hodnoceni acidobazickych
poruch, jejichz rozbor pfesahuje ramec textu, proble-
matika je podrobné rozvedena ve specialné zamétenych
publikacich (napf. Jabor A., 2008). Na zaklad¢ pato-
fyziologického mechanizmu, ktery vede ke zvyseni
koncentrace vodikovych iontl v organizmu, je ¢elné
délit acidozu na:
a) respiraéni — hlavnim mechanizmem je akumulace
CO, v disledku jeho snizeného odstrafiovani dy-
chacim systémem,

1 Acidoza

Petr Busek

b) metabolickou — projevi se obvykle primarn¢ zmé-
nou koncentrace bikarbonatu, pficinou je zvySena
produkce nevolatilnich kyselin (napf. laktatu, ke-
tolatek), jejich snizené odstranovani ledvinami ¢i
ztraty bikarbonatu.

Z hlediska urceni ptic¢iny metabolické acidézy je uzi-

tecné jeji rozdeleni na:

e metabolickou acidozu s normalnim AG (anion
gap — viz dale),

e metabolickou acidozu se zvySenym AG.

Podle ptitomnosti kompenzacni odpovédi délime aci-
dobazické poruchy na akutni (chybi kompenzaéni od-
povéd’) a kompenzované (napf. primarné respiracni
porucha je kompenzovana ¢innosti ledvin, metabolicka
porucha naopak respiracng).

Respirac¢ni i metabolicka acidoza mohou byt piitom-
ny bud’ samostatn¢ na podklad¢ jednoho patofyziologic-
kého mechanizmu (jednoducha porucha acidobazické
rovnovahy), nebo se mohou vyskytovat v kombinaci
s dalsim patofyziologickym mechanizmem (kombino-
vana porucha acidobazické rovnovahy).

1.2 Patofyziologie

Intracelularni pH je znacné variabilni, ale jeho primeér-
na hodnota pti 37 °C se pohybuje okolo hodnoty 7,0.
Tato hodnota je vyrazné blizsi neutralnimu pH (které
odpovida pii teploté lidského téla pfiblizné 6,8) a vy-
razn¢ kyselejsi je ve srovnani s alkalickym pH (7,4)
extracelularni tekutiny. Ve srovnani s ostatnimi klinic-
ky stanovovanymi analyty je koncentrace vodikovych
kationtii v plazm¢ udrZzovana ve velmi tizkém rozmezi
mezi 35-45 nmol/l (odpovida pH 7,45, resp. 7,35). Pro
srovnani: koncentrace bézn¢ stanovovanych bioche-
mickych parametrt v€etné bikarbonatu se pohybuji
v mmol/l, tj. fadové milionkrat vyssich, pokles kon-
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Tab. 1.1 Vybrané biochemické parametry uzivané pti hodnoceni poruch acidobazické rovnovahy

parametr fyziologicka hod- | vyznam poznamka
nota v arterialni
krvi
pH 7,35-7,45 charakterizuje koncent- | zdporny dekadicky logaritmus koncentrace vodiko-
raci vodikovych kationtl | vych kationtd
PaCO, (parcialni 4,8-5,9 kPa, klicovy parametr cha- pokles u respira¢ni alkaldzy ¢i jako kompenzaéni
tlak oxidu uhli¢ité- | odpovidé cca rakterizujici vztah mezi | d&j u metabolické acidézy
ho v arteridlni krvi) | 35-45 mm Hg produkci a eliminaci CO,
aktudIni hydrogen- | 22-26 mmol/I nezbytny pro vypocet v laboratofi dopocitdvan z Hendersonovy-Hassel-
uhli¢itan [HCO,7] AG balchovy rovnice, samostatné nestaci pro posou-

zeni metabolické slozky, pokles viak naznacuje
moznou metabolickou acidézu

BEECT
(Base Excess extra-
celuldrni tekutiny)

-2,5-+2,5 mmol/I

hlavni parametr su-
marné charakterizujici
metabolickou kompo-
nentu acidobazické
rovnovéhy - hodnota

0 mmol/l odpovida
stavu, kdy je pH extrace-
luldrni tekutiny urceno
pouze hodnotou PaCO,,
hodnoty BE,, <-2,5 na-
chazime u metabolické
acidozy, hodnoty BE,
>+ 2,5 u metabolické
alkalézy

odpovida mnozstvi kyseliny (v mmol/l), které je
nutné pfidat do vysetfované tekutiny (zde extra-
celularni tekutina) k upraveni pH na 7,4 pfi PaCO,
5,33 kPa a teploté 37 °C

AG (anion gap)
=[Na*] - [CI] -
[HCO,7]

10-14 mmol/I

charakterizuje meta-
bolickou komponen-

tu - zvySend hodnota

i pfi normalnim pH,
[HCO,Ta PaCO, znaci
pfitomnost metabolické
acidézy

nékdy se ve vypoctu zohledruje téz kalemie,

v tom pfipadé je norma 14-18 mmol/l; vhodna je
korekce AG na aktualni hladinu albuminu podle
vztahu

AGkor = AG + 0,25 x (40 - S-albumin v g/l), tzn. pfi
poklesu koncentrace abluminu o 10 g/l pokles-

ne AG o 2,5 mmol/I, korekce umozni rozpoznat
skrytou metabolickou acidézu u hypoalbuminemie
(acidifikujici ionty v tomto pfipadé nezplsobuji
pokles HCO,");

pokles AG je pozorovan u: hypoalbuminemie,
hyperkalcemie, hypermagnezemie intoxikace Br,

|, Li, u mnohocetného myelomu, zavazné hyper-
lipidemie (laboratorni artefakt v disledku chyby
stanoveni koncentrace iont)

excess AG = ak-
tudlni AG — normal-
ni AG + aktualni
bikarbonat = AG -
12 +[HCO,7]

22-26 mmol/I (tj.
hodnota odpo-
vidajici normalni
koncentraci bikar-
bonatu)

zvysend hodnota u AG
metabolické acidézy
se zvySenym AG znadi
soucasné pfitomnou
metabolickou alkalézu;
snizeni znamena
pfitomnost acidozy

s normalnim anion gap
(tj. kombinace acidézy
se zvysenym i normal-
nim anion gap)

pokud je pfitomna metabolickd acidéza se zvyse-
nym AG, je vhodné dopoditat tento parametr;
rozdil mezi,aktudlnim” a ,normalnim” AG (nékdy
oznacovany téz jako delta AG) by mél odpovidat
poklesu koncentrace bikarbonatu v disledku puf-
rovani (narist AG o 1 mmol/I by mél byt provazen
poklesem koncentrace bikarbonatu o T mmol/l);
pfi¢tenim hodnoty aktualniho bikarbonatu

k delta AG bychom tedy méli dostat fyziologickou
hodnotu koncentrace bikarbonatu (proto je tento
parametr také nékdy oznacovan jako ,korigovany”
bikarbonat)
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centrace vodikovych iontl o pouhych 20 nmol/1 (tj.
vzestup pH na 7,7) jiz pfedstavuje zdvaznou alkalozu.
Tabulka 1.1 uvadi prehled vybranych parametrti cha-
rakterizujicich acidobazickou rovnovahu organizmu
a jejich fyziologické hodnoty.

Katabolizmem cukrt, tukt a bilkovin je v organizmu
denné uvolnéno pfiblizné 15 000-20 000 mmol CO, (tj.
cca 0,66—-0,88 kg), ktery je plisobenim karboanhydrazy
preménén pies velmi nestabilni kyselinu uhli¢itou na
vodikovy kationt a bikarbonatovy aniont.

CO, + H,0 < H,CO, « H* + HCO,"

Tyto ionty jsou krvi transportovany do plic (vodiko-
v¢ kationty z velké ¢asti ve vazbé na hemoglobin),
kde vyse uvedena reakce probiha opacnym smérem za
uvolnéni CO, do vydechovaného vzduchu. Produkce
CO, je pomé&rné konstantni, hlavnim mechanizmem,
ktery zpusobi jeho zvySenou akumulaci v organizmu,
je porucha vylucovani plicemi.

Pti metabolickych pochodech se dale uvolnuji
vodikové kationty, které nemohou byt odstranény
vySe popsanym zpusobem (napf. z kyseliny sirové
jako kone¢ného produktu metabolizmu sirnych ami-
nokyselin — cca 25 mmol, pfi neuplném zmetaboli-
zovani cukrt ¢i tukd — cca 40 mmol, v dieté piijaté
kyseliny fosfore¢né) a jsou vylucovany do moci ve
formé titrovatelnych kyselin (pfedevsim dihydrogen-
fosfore¢nanu) a NH,*. Tyto ,,nevolatilni* kyseliny
fyziologicky produkované v podstaté v konstantnim
mnozstvi 40-60 mmol/den (srovnej s vySe uvede-
nym mnozstvim ,,volatilni* kyseliny uhli¢ité) musi
byt odstranény ledvinami, aby nedochézelo ke vzniku
metabolické acidozy.

5%

7%

35%

Z hlediska udrzeni koncentrace vodikovych kationt
(pH) v plazmé a extracelularnim prostoru v uzkém roz-
mezi fyziologickych hodnot jsou rozhodujici:

1. pufracni systémy,
2. respiracni systém,
3. ledviny.

Klicovym a kvantitativné nejvyznamnéjsim extrace-
lularnim pufra¢nim systémem je bikarbonatovy pufr
(obr. 1.1), jehoz funkce navic pfimo souvisi s ¢innosti
plic a ledvin.

Vztah mezi jednotlivymi slozkami bikarbonatového
pufru vystihuje modifikovana Hendersonova rovnice:

PaCO, x konstanta = [H'] x [HCO,], coz po matema-
tické upravé da vztah:
[H'] = PaCO, x konstanta/[ HCO,7]

Z tohoto vztahu vyplyva, ze koncentrace vodikovych
kationtli nartista (a pH tim padem klesd) pfimo tmérné
s rostoucim parcidlnim tlakem CO, (PaCO,) a nepfimo
umeérné s koncentraci bikarbonatu.

Dalsi matematickou upravou tohoto vztahu (ktera je
bohuzel komplikovana ponékud kontraintuitivni definici
pH jako zaporného dekadického logaritmu koncentrace
vodikovych kationti, podrobnéji viz ucebnice biochemie)
dostaneme Hendersonovu-Hasselbalchovu rovnici pro
bikarbonatovy pufr v, klasické” podobé:

pH=6,1+1log HCO,7/0,03 x PaCO,  PaCO, v mm Hg
pH=6,1+1log HCO,7/0,225 x PaCO, PaCO, v kPa

Zde predstavuje pH zaporny dekadicky logaritmus
koncentrace vodikovych kationti, 6,1 odpovida pKa

[ bikarbonaty
B hemoglobin
[] plazmatické bilkoviny

[] fosfaty

53 %

Obr. 1.1 Podil jednotlivych slozek na pufra¢ni kapacité extraceluldrni tekutiny



Chorobné znaky a ptiznaky — diferencialni diagnostika

kyseliny uhlicité, ve jmenovateli je koncentrace kyse-
liny uhli¢ité vyjadiena soucinem rozpustnosti pro CO,
(0,03, resp. 0,225) vynasobenym parcialnim tlakem
oxidu uhli¢itého (PaCO,) v mm Hg, resp. v kPa, v ¢i-
tateli je koncentrace bikarbonatl (pfedevsim sodného)
v mmol/l. pH tedy zavisi na poméru obou slozek a nikoli
na absolutni hodnoté koncentrace bikarbonatti ¢i PaCO,,
z ¢ehoz vychazi moznost kompenzovat zménu jedné
slozky zménou druhé. Za fyziologickych podminek je
pomér slozek u bikarbonatového pufru pfiblizné 20 : 1
(24 mmol/l HCO,~ : 0,03 x 40 pro PaCO, v mm Hg,
resp. 0,225 x 5,3 pro PaCO, v kPa).

PaCO, v Hendersonové-Hasselbalchové rovnici od-
povida slozce, ktera je ptimo ovlivnéna a fizena funkci
respiracniho sytému (respira¢ni komponenta). Naproti
tomu je koncentrace HCO,~ primarn¢ regulovéna ¢in-
nosti ledvin (metabolicka komponenta). Denné je do
primarni mo¢i piefiltrovano cca 4000 mmol bikarbonatu,
naprosta vétsina je resorbovana v proximalnim tubulu
(cca 85 %) za soucasné sekrece shodného mnozstvi vo-
dikovych kationtt ledvinnymi tubuly, zbyvajici vyrazné
mensi ¢ast je resorbovana v distalnéjsich partiich (10 %
ve vzestupném raménku Henleovy klicky, ve sbérnych
tubulech je sekreci vodikovych kationtd vypufrovan
zbyvajici bikarbonat, fosfaty a amonné ionty). Témito
mechanizmy ovliviiuje funkce plic a ledvin acidoba-
zickou rovnovahu.

Zmény jedné komponenty (primarni zména acido-
bazické rovnovahy v souhlasném sméru se zménou pH)
mohou byt kompenzovany zménou ¢innosti druhého
organu.

U metabolické acidozy, typicky provazené primarné
snizenou koncentraci bikarbonatu, je pfikladem této
kompenzacni odpovédi hyperventilace (Kussmaulovo
dychani), kterd vede ke snizeni PaCO,. Pomér mezi
ob&éma komponentami v Hendersonové-Hasselbalchové
rovnici tak ztstane piiblizné zachovan a zména pH od
fyziologickych hodnot nebude tak vyrazna. U metabolic-
ké acidozy také postupné dochazi ke korigovani poruchy
¢innosti ledvin, které zvysi exkreci vodikovych kationtl
do moci (pfedevsim ve formé& NH,*), coz se projevi
vzestupem plazmatické koncentrace HCO,~ pfiblizné
0 4 mmol/l na kazdych 10 mm Hg zvySeni PaCO,.

Zatimco respiracni systém reaguje kompenzacné
béhem minut az hodin, kompenzacni odpovéd’ ledvin
dosahuje plného rozsahu az po 3—5 dnech. K posouzeni
kompenzacni odpovédi je mozné vyuzit nomogramui
(obr. 1.2) ¢i kompenzacnich rovnic (tab. 1.2), jejichz
aplikace v denni klinické praxi je vSak limitovana ob-
tiznou zapamatovatelnosti. Pokud aktualni hodnoty
kompenzujici slozky vyboc€uji mimo meze vymezené
nomogramem ¢i kompenza¢nimi rovnicemi, je piitomna
i dalsi acidobazicka porucha.

Dilezitou zasadou pro spravnou interpretaci klinic-
kych nalezi je fakt, ze kompenzacni odpovéd’ nikdy
nekompenzuje primarni poruchu acidobazické rovno-
vahy zcela a nedochdzi k jejimu ,,pfekompenzovani*.

Acidemie jako dusledek acidozy ovliviuje fadu
fyziologickych funkci. Dochazi k dilataci arteriol, sni-
zeni srde¢ni kontraktility a k poklesu krevniho tlaku,
snizuje se prah pro vznik srde¢nich arytmii. Arterialni
chemoreceptory reaguji na pokles pH stimulaci de-
chové frekvence a dechového objemu (klinickym pro-

Tab. 1.2 Rovnice k odhadnuti kompenzaéni odpovédi u jednoduchych acidobazickych poruch

WinterQv vzorec pro posouzeni adekvatnosti respi-
ra¢ni kompenzace u metabolické acidézy

ocekavané PaCO, (vmm Hg) = 1,5 x [HCO, ] + 8+ 2
ocekavané PaCO, (v kPa) = 0,2 x [HCO,] + 1,07 + 0,27

zjednodudeny odhad o¢ekavaného PaCO, u meta-
bolické acidozy

hodnota PaCO, v mm Hg by se méla bliZit poslednim dvéma &isli-
cim hodnoty pH (napf. pro pH 7,25 by méla byt okolo 25 mm Hg)

PaCO, (v mm Hg) = [HCO,] + 15

vzorec pro posouzeni adekvatnosti respira¢ni kom-
penzace u metabolické alkal6zy

ocekavané PaCO, (v kPa) = [HCO,1/8 + 1,2+ 0,3

zména [HCO, ] u respiracni acidozy
- akutni

[HCO,] stoupne o T mmol/I pfi vzestupu PaCO, 0 10 mm Hg

- chronické

[HCO,] stoupne o 3-4 mmol/I pfi vzestupu PaCO, 0 10 mm Hg

zména [HCO,] u respiracni alkalozy
- akutni

[HCO, ] klesne o 2 mmol/I pfi poklesu PaCO, 0 10 mm Hg

- chronické

[HCO, T klesne o 4-5 mmol/I pfi poklesu PaCO, 0 10 mm Hg

Pozn.: Pro prevod plati 1 mm Hg = 0,133 kPa, 1 kPa = 7,5 mm Hg.
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jevem je Kussmaulovo dychani). Dochazi k posunu
disociac¢ni kiivky hemoglobinu doprava a v dtsledku
toho ke snazsimu uvoliovani kysliku (na Grovni mik-
rocirkulace je z tohoto hlediska acidemie ptiznivéjsi
nez alkalemie, ktera ma na disociacni kiivku opacny
ucinek). Presun vodikovych kationt do bun¢k vede ke
zvySenému vyplavovani draselnych kationtli z bunék
a tim k hyperkalemii, zvySuje se také koncentrace ioni-
zovanych vapenatych iontd jejich snizenou vazbou na
krevni bilkoviny. Pfi dlouho trvajici acidoze je ovlivnén
kostni metabolizmus uvolfiovanim hydrogenuhli¢itanti
a uhli¢itanl z kostni tkané.

1.3 Vyskyt

Acidoza provazi Siroké spektrum akutnich i chronickych
stavil (tab. 1.3). Jeji rozvoj Casto signalizuje akutni zhor-
Seni stavu organizmu, provazi selhani kardiorespira¢niho
systému ¢i metabolicky rozvrat.

1.4 Klinicky obraz

M

rozvoje, délce trvani a stupni acidozy.

1.4.1 Respiracni acidoza

V klinickém obrazu vétsinou dominuje porucha ven-
tilaénich funkei. Hypoventilace mtize byt disledkem
utlumu dychaciho centra, poruch na irovni nervosva-
lové jednotky ¢i samotného dychaciho svalstva, dale
provazi syndrom spankové apnoe. Akutni pfi¢inou mtze
byt obstrukce dychacich cest vdechnutym predmétem,
otokem pfi alergické reakei, termickém ¢i chemickém
poranéni ¢i spazmem pii exacerbaci astmatu s rozvojem
globalni respiracni insuficience. U ventilovanych paci-
entl maze dojit k rozvoji respiracni acidozy v disledku
nepfizpusobeni ventila¢niho rezimu nahlému vzestupu
produkce CO, (napf. pii motorickém neklidu, horecce,
septickém stavu), pii poruse plicnich funkei ¢i v rezi-
mech permisivni hyperkapnie.

Akutni zvySeni PaCO, miZe byt provdzeno uzkosti,
dusnosti, zmatenosti a mize vést az k poruse védomi,
myoklonu, kfeCovym stavim. Stav byva navic v na-
prosté veétsing pripadi provazen hypoxemii, ktera vede
k rozvoji metabolické acid6zy. Pfi mirném chronickém
zvySeni PaCO, (napf. u pacientii s CHOPN) se mohou
vyskytnout poruchy soustiedéni, spanku (denni spavost),
paméti, bolesti hlavy a pfiznaky napodobujici zvyseni

nitrolebniho tlaku. Z dalsich neurologicky ptiznakt
mohou byt pfitomné poruchy chiize, tremor, snizeni
nervosvalovych reflexti a asterixis.

1.4.2 Metabolickd aciddza

Klinicky obraz mtize byt velmi variabilni dle vyvola-
vajici pficiny. Charakteristické je kompenzacni zrych-
lené a vyrazné prohloubené dychani (tzv. Kussmaulovo
dychani — cave na zaménu s hyperventilaci provazejici
anxiozni stavy!) pacienty pocitované jako dusnost.
Intoxikace salicylaty mlze byt provazena tinnitem,
poruchami zraku a vertigem, poruchy zraku az slepota
se mohou vyskytnout u intoxikace metanolem.

Muize dochazet k utlumu srde¢ni kontraktility, pe-
riferni arterialni vazodilataci, poklesu krevniho tlaku,
snaz§imu vzniku arytmii (palpitace), zvySeni plicni
vaskularni rezistence.

Cinnost centralniho nervového systému je utlume-
na, vyskytuji se bolesti hlavy, zmatenost, stav mtze
progredovat az do komatu.

Muze byt piitomna nauzea ¢i zvraceni, bolesti biicha
(typicky u tézké diabetické ketoaciddzy), prijem.

Byva zvysena inzulinorezistence projevujici se hy-
perglykemii. Nachazime hyperkalemii (zvyseni je velmi
variabilni, v priméru je vzestup kalemie o 0,6 mmol/l
pri poklesu pH o 0,1), jeji vyskyt je méné Casty u me-
tabolické acidozy zpuisobené organickymi kyselinami
(napt. laktatové ¢i ketoacidézy). Chronické stavy (chro-
nicka renalni insuficience) dale vedou k demineralizaci
kostni tkané.

1.5 Diagndza a diferencidlni
diagnoza

1.5.1 Diagnéza

Zakladnim vysetfenim k posouzeni acidobazické rov-
novahy organizmu je vySetfeni krevnich plynu (,,As-
trup®) v arterialni (nejcastéji z a. radialis, a. femoralis,
a. brachialis) nebo arterializované kapilarni krvi (pro
presny odhad PaO, nejlépe z usniho lalticku po oSet-
feni hyperemizujici masti). VySetieni venozni krve je
nevhodné, piesto je vSak provadéné pomérné Casto.
Nedostate¢né odrazi funkci respiracniho systému a cel-
kovy metabolicky stav organizmu zvlasté v ptipadé
centralizace ob¢hu, a pokud neni odebrana krev z cen-
tralniho veno6zniho fecisté. Na druhou stranu je odbér
vendzni krve snazsi a mize byt dostacujici pro moni-
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torovani predev$im metabolické slozky acidobazické
rovnovahy v Case.

Odbér se provadi do kapilary ¢i stiikacky s lit-
hium-heparinem, musi byt proveden tak, aby ve vzor-
ku nebyly pfitomné bublinky vzduchu (jinak dojde ke
zkresleni vysledkl vysetfeni). Odebrany material musi
byt analyzovan béhem 15 minut; pokud je umistén na
tajicim ledu, je mozné vysetieni provést do 30—-60 mi-
nut. Analyzator krevnich plynti méti pH a parcialni
tlak kysliku a oxidu uhli¢itého (PaO,, PaCO,), ostatni
parametry jsou dopocitané. K vypocteni AG je zapotiebi
soucasné vysetfeni mineralogramu.

Systematicky postup zhodnoceni vysledkii vySetieni

acidobazické rovnovahy:

1. zhodnoceni pH,

2. identifikace primarni acidobazické poruchy, ktera
pusobi vychyleni pH ve sméru shodném s vychylkou
pH (u acidozy vzestup PaCO,, ¢i pokles bikarbona-
tu),

3. vidy vypocteni anion gap (AG) — AG nad 20 mmol/l
znaci pritomnost metabolické acidozy bez ohledu
na pH a hladinu bikarbonatu!

3a. pokud je pfitomna metabolicka acid6za se zvySenym
AG, vypocitat excess AG (viz dale).

1.5.2 Diferencialni diagnéza

Anamnéza, fyzikalni nalez a vysledky dalsich pomoc-
nych vySetfeni ndm umoznuji urcit pfic¢inu poruchy aci-
dobazické rovnovahy. Anamnestické udaje nas mohou
upozornit na n¢které Casté pficiny acidozy: chronické
renalni selhani byva provazeno metabolickou acido-
zou, chronicka obstrukéni nemoc nebo predavkovani
latkami tlumicimi CNS respira¢ni acidézou. Z 1éku je
pti¢inou metabolické acidozy inhibitor karboanhydra-
zy — acetazolamid.

Spolu s odbérem krve na vysetieni krevnich plynd odebira-
me soucasné krev na vysetieni alespon zakladniho iontogra-
mu, které umozni vypocet dalsich parametrd jako anion gap.

Vhodné je stanoveni albuminu k odhaleni ¢asto pfitom-
né metabolické alkalozy zplsobené chybénim zapor-
né nabitého albuminu (hypoalbuminemicka alkal6za).
Z dal$ich vysetteni je vhodné stanoveni glykemie a ke-
tolatek v moci (dekompenzovany diabetes mellitus),
ledvinnych funkei (renalni insuficience), osmolarity (os-

molarni okno pfi intoxikaci etylenglykolem, etanolem
a metanolem) a toxikologické vySetfeni pfi podezieni
na intoxikaci (salicylaty). VySetfeni moc¢i mize odha-
lit pfitomnost krystaltl kalcium oxalatu pfi intoxikaci
etylenglykolem, pH mo¢i nad 5,5 spolu s metabolic-
kou acidozou poukazuje na moznou renalni tabularni
acidozu typu L.

1.5.2.1 Jednoduché poruchy
acidobazické rovnovahy

Primarni poruchou je vzdy ta, ktera je ve shod¢ s pozo-
rovanou vychylkou pH od hodnoty 7,4. Z praktického
pohledu je vhodné zjednodusené vnimat CO, jako ky-
selinu, naopak bikarbonat jako zasadu. Acidéza muze
byt tedy zplisobena bud’ vzestupem CO, (respiracni
acidoza), nebo poklesem bikarbonatu (metabolicka
acidoza). U jednoduchych poruch acidobazické rovno-
vahy se dale v zavislosti na délce trvani stavu setkdme
s odpovidajici kompenzacéni odpovédi, ktera ale nezpt-
sobi uplnou kompenzaci primarni poruchy, tzn. pH se
ptiblizi hodnoté 7,4, ale nedosahne ji.

Respiracni acidéza

Piikladem muze byt pacient s utlumem dechového cen-
tra v disledku intoxikace s nasledujicimi hodnotami
acidobazické rovnovahy:

pH 7,25, PaCO, 8 kPa, HCO,” 26 mmol/l

U tohoto pacienta je pH v kyselé oblasti, jedna se tedy
0 acidozu, vychylka pH je v souladu s pozorovanym
vzestupem PaCO,, jde tedy o respiracni acidozu. Kon-
centrace bikarbonatu je v normé¢, nenastoupily tedy jesté
kompenzaéni mechanizmy.

Pfi del§im trvani stavu (naptiklad pacient s CHOPN)
dochazi ke kompenzaéni odpovédi ledvin a vzestupu
bikarbonatu, jako napftiklad:
pH 7,34, PaCO, 8 kPa, HCO, 31 mmol/l

V tomto piipad¢ je pfi stejném PaCO, jako v pfedchozim
piikladé zvysena koncentrace bikarbonatu a pH se tim
ptiblizuje k fyziologickym hodnotam.

Metabolicka acidoza

Jednoduché poruse by mohly odpovidat naptiklad hod-
noty:

pH 7,2, PaCO, 2,8 kPa, HCO,™ 7,9 mmol/l

Zde je ve shodé s nizkym pH nizka hodnota bikarbo-
natu, jedna se tedy o primarni acidobazickou poruchu.
Kompenzacné je snizend hodnota PaCO,, respiracni
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odpovéd je adekvatni (o¢ekavané PaCO,=0,2x 7,9 +
1,07 =2,65 kPa). K urceni pticiny metabolické aciddzy
je vhodné vypocitat anion gap (AG). Pokud je v normé,
poukazuje to na ztraty bikarbonatu — nejcastéji do zazi-
vaciho traktu ¢i ledvinami. Jeho zvySena hodnota znaci
pritomnost aniontu endogenni ¢i exogenni kyseliny
(naptiklad laktat, ketolatky, kyselina salicylova) jako
pric¢inu acidozy (tab. 1.3).

1.5.2.2 Smisené poruchy
acidobazické rovnovahy

V klinické praxi jsou casté situace, kdy je pfitomno
zéaroven vice primarnich poruch. Mizeme se setkat
s libovolnou kombinaci az tfi jednoduchych poruch
acidobazické rovnovahy (z pochopitelnych divoda
vSak nemuze byt soucasné pfitomna respiraéni alka-
16za s respiraéni acidézou). Napiiklad pfi intoxikaci
salicylaty je pfitomna respiracni alkaléza v disledku
stimulace dychaciho centra, kyselina salicylova vsak
zaroven zpusobuje metabolickou acidozu se zvySenym

Tab. 1.3 Pficiny acidézy

AG, respiracni alkaldza pii pneumonii muze byt prova-
zena septickym stavem s laktatovou acidézou.

Ptitomnost dalSich primarnich poruch acidobazické
rovnovahy je mozné odhalit srovnanim ocekavané kom-
penzacni odpovédi na primarni poruchu s pozorovanymi
odchylkami. Pokud pozorované zmény vyrazné vybocuji
z rozmezi oéekavanych hodnot, je zfejmé pfitomna jeste
dalsi primarni porucha. K urceni ocekavané kompen-
zacéni odpoveédi je mozné pouzit matematické rovnice
(tab. 1.2) ¢i nomogramy, kde je rozpéti fyziologické
kompenzacni odpovédi pro jednotlivé poruchy vyneseno
ve formé pruht (obr. 1.2).

Zjednoduseny postup k hodnoceni smiSenych poruch
bez pouziti vySe uvedenych néstroji spociva v pouziti
jiz uvedeného postupu:

1. zhodnoceni pH,

2. identifikace primarni acidobazické poruchy, ktera
pusobi vychyleni pH v daném sméru,

3. vypocteni anion gap,

3a. pokud je AG zvySeny, patrej po soucasné pritomné
metabolicke alkaloze ¢i non AG aciddze stanovenim
excess AG.

typ acidozy mechanizmus

mozny vyvolavajici stav

respiracni acidéza Utlum respiracniho centra

intoxikace (opiaty, anestetika, benzodiazepiny), cévni
mozkova pfihoda, tumory CNS, infekce, podani O,

u respira¢nich onemocnéni provazenych hyperkapnif
(napf. CHOPN)

strukce dychacich cest

neuromuskuloskeletalni poruchy a ob-

syndrom Guillaina-Barrého, myasthenia gravis,
amyotroficka lateralni skleréza, poliomyelitida, tézka
kyfoskoliéza, pneumotorax, hemotorax, trauma hrud-
ni stény, obstrukce dychacich cest

novéaha mezi ventilaci a perfuzi

postizeni plicniho parenchymu, nerov-

CHOPN, tézka pneumonie ¢i plicni edém

ra¢niho systému

produkce CO, pfesdhne kapacitu respi-

vzacné pficiny — maligni hypertermie, neadekvatni
uméla plicni ventilace

metabolickd acidéza

aciddza se zvysenym (> 12 mmol/l) AG

intoxikace (metanol, paraldehyd, alkoholicka keto-
acidoza, isoniazid, zelezo, etylenglykol, salicylaty),
laktatova acidéza, rhabdomyolyza, rendini insuficien-
ce, D-laktatova acid6za u syndromu kratkého streva

micka)

- ztraty bikarbonatu do GIT

— ztraty bikarbonatu ledvinami
- posthypokapnicka

— hyperchloremicka

acidéza s normalnim AG (hyperchlore-

prdjem, ureterosigmoideostomie, ileostomie,
renalni tabularni acidéza, casna faze renalniho selha-
ni, inhibitory karboanhydrazy, antagonisté aldoste-
ronu, hypoaldosteronizmus, hyperparatyroidizmus
(obvykle jen mirna acidéza)

podani velkého mnozZstvi fyziologického roztoku

Pozn.: Mnemotechnicka pomiicka pro acidozu se zvysenym AG: MUDPILES: M — metanol, U — uremia, D — diabetic/alcoholic
ketoacidosis, P — paraldehyde, I — iron, isoniazid, infection, L — lactic (v¢. CO, kyanidu), E — etylene glykol, S — salicylates
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PCO, PCO,

kPa kPa
12.00 12.00
10.66 10.66
9,33 9,33
8.00 8.00
6.66 5.66
5.33 533
4,00 4.00
2.66 2.66
1,33 133

=25 -20 =15 =10 =5 0 +5 +10 +15 +20 +25 +30

Base Excess mmoll

Obr. 1.2 Nomogram k urceni poruchy acidobazické rovnovahy
Zdroj: dle JABOR, A. a kolektiv Vnitrni prostiedi, Praha : Grada Publishing, 2008, 266 s.
Legenda: A — akutni, U — ustalend/kompenzovand, M — metabolickd, R — respiracni, Ac — acidoza, Alk — alkaloza, NH — normalni

hodnoty

Dale jsou uvedeny priklady kombinovanych poruch aci-
dobazické rovnovahy a jejich systematické zhodnoceni.

Metabolicka acidéza a metabolicka alkaléza
Jako priklad mtize poslouzit zvracejici alkoholik s cel-
kovou alteraci stavu s nasledujicimi parametry vniti-
niho prostiedi (pfevzato z Merck Manual — Acid-Base
disorders):

Na 137 mmol/l, K 3,8 mmol/l, Cl 90 mmol/I,
HCO, 22 mmol/l

pH 7,4, PaCO, 5,5 kPa

Vsechny hodnoty jsou zdanlivé v norm¢. Hodnota AG =
[Na'] — [CI'] — [HCO, ] = 25 vSak znaci piitomnost
metabolické acidozy, respiracni kompenzace (oceka-
vané PaCO,=0,2 x 22 + 1,07 = 5,47 kPa) je adekvatni.
Vzhledem k tomu, Ze se jedna o metabolickou acidézu
stanovime excess AG — aktudlni, AG — normalni, AG +

aktualni bikarbonat =25 — 12 + 22 = 35. Tato hodnota
odpovidajici ,,korigovanému® bikarbonatu je zvyse-
na, je tedy pfitomna metabolicka alkal6za, vzhledem
k anamnéze by se mohlo jednat o alkoholickou keto-
acidézu s metabolickou alkal6zou provazejici zvraceni.

Respiracni acid6za, metabolicka acidéza a me-
tabolicka alkaléza
Pacient s nasledujicimi hodnotami acidobazické rov-
novahy:

pH 7,1, PaCO, 6,7 kPa, bikarbonat 15 mmol/l,
Na 145 mmol/l, C1 100 mmol/I

Postupujeme podle diive uvedeného schématu: pH 7,1
odpovida acidemii, hodnota PaCO, je zvySena, bikarbo-
nat snizeny, AG — 30, tzn. je pfitomna respiracni a me-
tabolicka acid6za se zvySenym AG. Dopocteme excess
AG — 33, coz odpovida metabolické alkaloze. Jsou tedy
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pritomné tii primarni poruchy acidobazické rovnovahy.
V tomto ptipad¢ se jednalo o pacienta s kvantitativni
poruchou védomi (respiracni acidéza) s anamnézou
zvraceni (metabolicka alkoza) s laboratornim nalezem
svédc¢icim pro diabetickou ketoacidozu (metabolicka
acidoza). Podobné hodnoty by vSak mohly byt pfitomné
u pacienta s chronickou respiracni acidézou, u kterého se
akutné rozvinula metabolicka aciddza se zvySenym AG.

Kombinace metabolické acidozy s normalnim
a zvySenym AG
Pacient s nasledujicimi hodnotami acidobazické rov-
novahy:

pH 7,15, PaCO, 2 kPa, bikarbonit 5 mmol/I,
Na 140 mmol/l, C1 110 mmol/I

Hodnota pH odpovida acidemii s adekvatni respirac-
ni kompenzaci (o¢ekavané PaCO, - 0,2 x 5+ 1,07 =
2,07 kPa), AG — 25, na prvni pohled se tedy jedna o jed-
noduchou metabolickou acidozu se zvysenym AG a re-
spiracni kompenzaci. Pokud vSak dopocteme excess
AG — 18 (sniZeny), zjisStujeme, Ze jsou navic pfitomné
ztraty bikarbonatu do GIT ¢i ledvinami. V tomto pii-
padé se jednalo o pacienta s upravujici se diabetickou
ketoacidozou (acidoza se zvySenym AG), u kterého se
rozvinula hyperchloremické acidéza v dusledku snizené
regenerace bikarbonatu pii ztratach ketolatek do moci
(aciddza s normalnim AG).

1.6 Lécba

Zakladnim pfistupem k 1é¢b¢é poruch acidobazické rov-
novahy je nalezeni a odstranéni vyvolavajici pficiny,
coz obvykle vede k ipravé stavu. V piipadé primarné
respiraénich poruch spociva lécba v zajisténi adekvatni
ventilace. U metabolickych pficin je opét nejdilezitéj-
$im opatfenim 1écba vyvolavajiciho stavu. Hemodia-
Iyza mtize byt nutna pii rendlnim selhani a v nékterych
pfipadech intoxikace etylenglykolem, metanolem ¢i
salicylaty. Podani bikarbonatu (tab. 1.4) ma byt pecli-
ve€ zvazeno i v pripadé velmi vazné acidozy s pH pod
7,1-7,2 vzhledem k fad¢ rizik (mj. metabolicka alkaloza
po normalizaci stavu, hypokalemie, hyperkapnie, utlu-
meni respiraéni odpovédi pii aciddze, nadmérny ptivod
Na). Obecné se podani bikarbonatu nedoporucuje pii
acidoze se zvySenym AG véetné diabetické ketoacidozy

s vyjimkou poklesu pH pod 7,1 u laktatové a 7,0 u ke-
toacidozy. Cilem jeho podani je zvySeni pH na hodnotu
acidemie (riziko arytmii, kardiodepresivni G¢inky). Pfi
acidoze vyvolané primarné ztratami bikarbonatu je jeho

Vv

Tab. 1.4 Odhad mnozstvi bikarbonatu potfebného ke ko-
rekci metabolické acidozy

Pocet ml 8,4% roztoku NaHCO, = BE (deficit bazi
v mmol/l) x télesna hmotnost v kg x 0,3
Pt.: BE = -5 mmo/I, hmotnost 70 kg — 105 ml

Alternativni vzorec s pouzitim hodnoty sérového
bikarbonatu:

Pocet ml 8,4% roztoku NaHCO,= 0,5 x télesna hmot-
nost v kg x (24 - sérovy bikarbonat v mmol/l).
Doporucuje se podat polovi¢ni mnozstvi vypoctené
davky a déle postupovat podle aktuélniho stavu acido-
bazické rovnovéhy.

Pozn.: 8,4% roztok NaHCO, Iml = Immol HCO ;-
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2.1 Definice a klasifikace

2.1.1 Definice

Adynamie (a — alfa privativum — vyjadruje zdpor,
7. dynamia, dynamis — sila, pevnost) je definovana jako
nedostatek pevnosti vile, resp. sily (svalové, dusevni),
motivace v dusledku patologického stavu.

2.1.2 Klasifikace

a) Dle postiZeni nervi a svali:
e prava adynamie (neuromuskuldrni),
e mitigovana slabost (non-neuromuskularni)
pfi normalni svalové sile, pacient citi vétsi na-

2 Adynamie

Sona Argalacsova

mahu, nez je ve skutecnosti potfebna k vykonani
daného ukonu.

b) Dle ¢asového priibéhu:
e ptechodna,
e trvala.

¢) Dle etiologie:
e vrozena,
e ziskana.

2.2 Patofyziologie

Jednotlivé pficiny adynamie jsou uvedeny v tabulce 2.1.
Blize je specifikace patofyziologického mechanizmu
uvedena v podkapitole 2.5.2 Diferencialni diagnoza.

Tab. 2.1 Pficiny adynamie — neuromuskuldrni — porucha nervosvalového pfenosu

plvod piehled moznych pfic¢in adynamie

neuromuskularni

porucha nervosvalové- | myasthenia gravis
ho pfenosu tymol

lymfom)

intoxikace

- botulizmus

- organofosfaty
- léky

Lambertliv-Eatonlv syndrom (mozny paraneoplasticky vyskyt — malobunécny karcinom,

kongenitalni myastenické syndromy
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Tab. 2.2 Pfic¢iny adynamie — neuromuskuldrni - myopatie

myopatie - postizeni svalu
« svalové dystrofie — postizeni metabolizmu svalu

« kongenitaIni myopatie - postizeni svalového vldkna
« metabolické myopatie

« endokrinni myopatie

« polékové myopatie

- zanétlivé myopatie

+ autoimunitni myopatie

- jiné

kongenitalni

— Duchenneova dystrofie

- Beckerova dystrofie

- facioskapulohumeralni dystrofie
- myotonicka dystrofie

glykogenodzy

porucha metabolizmu karnitinu

- primarni

- sekundarni na podkladé malnutrice, malabsorpce, ano-
rexie, jaterni insuficience

mitochondridlni nemoci
hypotyredza, hypertyredza

kortikosteroidy, hypolipidemika (statiny, fibraty), penicil-
amin

parainfekéni
polymyozitida
dermatomyozitida

myozitida s inkluznimi télisky

eozinofilni myozitida
granulomatézni myozitida

Tab. 2.3 Pfic¢iny adynamie - neuromuskuldrni - extrapyramidové

Parkinsonova nemoc
parkinsonsky syndrom

extrapyramidové
syndromy

- posttraumaticky

- postencefaliticky

- vaskularni

- pfi mozkovych tumorech
- pfi hydrocefalu

- polékovy — neuroleptika, prokinetika, antiemetika, antihypertenziva, antihistaminika aj.
- intoxikace - Mn, Hg, Pb, metanol, sirouhlik, kyanidy aj.

- pfi dalSich neurodegenerativnich nemocech
Huntingtonova chorea - bradykineticka forma, ev. terminalni faze

11
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Tab. 2.4 Pfic¢iny adynamie — neuromuskuldrni — demyeliniza¢ni, poruchy spanku, zanéty

autoimunitni demyeliniza¢ni onemocnéni roztrousena skleréza

akutni diseminovana encefalomyelitida — po virézach a vakcinaci

poruchy spanku

narkolepsie
sekundarné u poruch na podkladé vycerpanosti

zanéty

lymeska boreliéza

lues

botulizmus

poliomyelitis anterior acuta
polyradikuloneuritida Guillaina-Barrého

Tab. 2.5 Pficiny adynamie — neuromuskuldrni — demyeliniza¢ni, postizeni perifernich nervli a michy

postizeni perifernich
nervi

obrny jednotlivych nerv(, n. kofen( a pletenct (viz kapitola 97 Obrny)
polyneuropatie

« senzitivni:

— diabetes mellitus I. a Il. typu

- amyloidoézy

- paraneoplasticky proces (karcinom plic a prsu, lymfomy)

- jaterni cirh6za

- intoxikace thaliem

— cytostaticka terapie derivaty platiny, 5-fluorouracilem aj.

+ motorické:

— intoxikace Pb, porfyrie - rozvoj v pribéhu nékolika hodin

- alkoholizmus, uremie, cytostaticka terapie, paraneoplazie

- rozvoj v pribéhu nékolika mésict

- hereditérni neuropatie, systémové choroby - rozvoj v pribéhu nékolika let
- vegetativni — obvykle posledni slozka pfipojujici se k senzitivni a motorické polyneuropatii

postizeni michy

traumata - komoce, komprese, kontuze, myelomalacie
cévni piihody, tumory, abscesy a zanéty




Adynamie

Tab. 2.6 Pficiny adynamie — neuromuskuldrni - neurometabolické, pfi jinych onemocnénich a toxické

neurometabolické a neurodege-
nerativni onemocnéni a vyvojové
neurologické poruchy

amyotroficka lateralni skleréza
poliodystrofie

leukodystrofie

difuzni encefalopatie

Rettdv syndrom

Wilsonova choroba
spinocerebelarni ataxie
détskd mozkova obrna

primarni/sekundarni postizeni ner-
vového systému a svalii pf¥i jinych
nemocech ve vztahu k adynamii

hypotyredza

diabetes mellitus

perniciézni anémie

polycytemie

lymfomy a leukemie

ischemie a hemoragie pfi poruchach koagulace, makroglubulinemiich, myelo-
dysplaziich

jaterni cirh6za

Wilsonova nemoc

hepatdlni encefalopatie toxicka a jina

uremie a hemodialyza

cévni mozkové prihody hemoragické a ischemické

stavy po cévnich mozkovych pfihodéch

ischemie a embolie pfi kardidlnich nemocech

postanoxicka encefalopatie po srdecni zastavé az apalicky syndrom

zavazné formy plicnich nemoci

paraneoplastické syndromy pfi karcinomech a hematologickych malignitéch
svalové atrofie pfi dlouhodobé imobilité u kriticky nemocnych

malnutri¢ni a malabsorpcni stavy (idiopatické stfevni zanéty, syndrom kratkého
stfeva aj.)

pokrocilé tumory a cytostaticka terapie se svalovou atrofii

minerélovy rozvrat (hypo- a hyperkalemie, hyperkalcemie, hypofosfatemie aj.)
Addisonova nemoc

dehydratace

toxické a polékové postizeni
nervového systému ve vztahu
k adynamii

alkoholicka polyneuropatie a myopatie

opiaty

botulizmus

jedy hadl a pavouku

otravy tézkymi kovy

polékové - prehled nejznaméjsich 1€kl souvisejicich s rozvojem adynamie je
prehledné uveden v tabulce 2.8

13
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Tab. 2.7 Pfic¢iny adynamie — neuromuskuldrni - non-neuromuskularni

non-neuromuskularni (mitigované adynamie)

psychické priciny

deprese

psychézy

uzkostné stavy

abulie — absolutni ztrata vile
intoxikace se zménou osobnosti
mentalni retardace

demence

poruchy osobnosti

jiné

téhotenstvi

chronicka bolest

chronicky unavovy syndrom

sedavy zpUsob zivota

tézké stavy a imobilizace se ztratou podnétli v kombinaci s neuromuskularnim postizenim na

podkladé svalové atrofie a postizeni neuromuskularniho pfenosu pfi iontovych rozvratech

a malnutrici

— termindlni faze kardidlnich, rendlnich, plicnich a jaternich onemocnéni

- zavazné formy endokrinopatii a poruch metabolizmu (hypo- a hypertyreéza, diabetes mellitus,
Addisonova nemoc a jiné)

- cytostaticka terapie, radioterapie a rekonvalescence po onkologické terapii

- terminalni faze onkologického onemocnéni

- parainfek¢ni (influenza, EBV, HIV, hepatitida C, TBC)

— pii systémovych onemocnénich

- sekunddrné pfi poruchach spanku

2.3 Vyskyt

Komplexni udaje nejsou k dispozici. Vyskyt nejcas-
t&j$ich neurologickych jednotek, které maji adynamii
ve svém obrazu, je uveden u jednotlivych onemocnéni
v subkapitole 2.5.2 Diferencialni diagnoza.

2.4 Klinicky obraz

Adynamie se projevuje neschopnosti svalti provést dany
ukol, nemocny ma potize s pohybem a nedokaze dokon-
Cit zacaty tkol. K casto pfidruzenym symptomtm pii
adynamii patii inava, nejistota a poruchy stoje a chtize,
celkova slabost, malatnost, snizena schopnost vykonavat
aktivity bézného zivota. Konkrétni doprovodné piiznaky

v

2.5 Diagndza a diferencidlni
diagnoza

2.5.1 Diagnéza

Anamnéza

Anamnéza se zamétuje na zhodnoceni zakladni pficiny
a stavu pacienta. Zajimaji nas neurologicka onemocnéni
v rodiné, pfedchorobi, mozny styk s jedy, 1ékova ana-
mnéza, pfidruzené nemoci, zacatek a postupny rozvoj
onemocnéni. Zjistujeme, zda ma pacient problém ze
zahajenim ¢innosti, hodnotime viili pacienta vykonavat
¢innost, sledujeme prvky deprese a psychické abnorma-
lity, dale nas zajimaji traumata a infekce v predchorobi.

Fyzikalni vySetieni
Musi zahrnovat peclivé neurologické vysetfeni, vSima-
me si znamek nasvéd¢ujicich dal§im onemocnénim.
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Laboratorni vySetieni

e krevni obraz a diferencialni rozpocet (znamky za-
nétu, anémie),

o zakladni biochemicky rozbor véetné glykemie a tzv.
parametrdl zanétu; pomoci mohou biochemicka vy-
Setfeni, napt. pii uremii, jaternich poruchach, mine-
ralnim rozvratu, diabetu, zanétech,

e koagulaéni vySetfeni (pfi podezfeni na trauma ev.
hemoragii),

e myoglobin v séru a moci, kreatinkinaza (CK), lak-
tatdehydrogendza (LDH) — svalové myopatie, sva-
lovy rozpad pfi autoimunitnich a jinych svalovych
postizenich,

e TSH, fT4, T4, TGB, S-kortizol, STH pfi podezieni
na nemoci endokrinnich orgénd,

o toxikologické testy (podezieni napf. na intoxikace
alkoholem, Iéky, opiaty, tézkymi kovy),

e sérologie — specifické protilatky proti boreliim,
lues, virim v séru nebo likvoru, kultivace stolice
na polioviry,

e rozbor likvoru — cytologie, biochemie, sérologické
stanoveni protilatek, popt. kultivace,

e specifické protilatky — anti-AChR (autoprotilatky
proti nikotinovym acetylcholinovym receptorim na
postsynaptické membrané nervosvalové ploténky),
MuSK (svalové specificka kinaza), antiScMADb (an-
tistriatalni), anti-Jo (antisyntetdzova autoprotilatka
proti Jo-1 antigenu), anti-Hu (protilatky proti jadrim
neuront velkého mozku a michy), ENA (protilatky
proti extrahovatelnym jadernym antigentim) apod.
(pfi podezieni na autoimunitni ptivod onemocnéni),

e tumorové markery — pfi podezieni na paraneoplas-
ticky ptivod,

e genetické vysetfeni (PCR) pfi podezieni na gene-
tickou mutaci.

Zobrazovaci vySetieni
e CT nebo MR mozku ev. michy,
e EEG, EMG.

Dalsi specificka a konziliarni vySeti‘eni

e svalova biopsie,

e vySetfeni neurologické, psychiatrické ev. psycho-
logické atd.

2.5.2 Diferencialni diagnéza
Diferencialni diagndza adynamii se primarné zaméfu-

je na odliSeni adynamie z neurologickych pficin (tzv.
neuromuskularnich adynamii) a adynamii z jinych nez

neurologickych pfi¢in (non-neuromuskuldrnich, tzv.
mitigovanych adynamiti).

Dulezité je odlisit adynamii od Gnavy, astenie a abulie.
Astenie je vyerpani bez slabosti. Unava je neschopnost
opakovaného provedeni daného ukonu. Abulie je porucha
az uplné chybéni vile.

Pro diferencialné diagnostickou rozvahu neuromus-
kularné podminénych adynamii je pfinosné urcit
distribuci slabosti a odlisit:

a) unilateralni/fokalni slabost, ktera se objevuje napt.
pfi mononeuropatiich, roztrousené skleroze a cév-
nich mozkovych ptihodach,

b) symetrické proximalni slabosti (slabosti pletenci)
pii myopatiich, syndrom Guillaina-Barrého,

¢) symetrické distalni slabosti objevujici se pfi poly-
neuropatiich rizné etiologie, amyotrofické lateralni
sklerdze, resp. pii myozitidach, polékovych myo-
patiich a myotonické dystrofii.

Pro spravné urceni etiologie neuromuskularni slabosti
logickych jednotek, které maji ve svém obrazu fokalni,
resp. generalizovanou adynamii jako zasadni syndrom.

Neuromuskularni adynamie
a) Poruchy nervosvalového pi‘enosu
Myasthenia gravis: je autoimunitni onemocnéni zpa-
sobené specifickymi protilatkami proti postsynaptickym
acetylcholinovym receptortim na nervosvalové ploténce.
Incidence onemocnéni je 10-15 : 100 000. Nemoc je
Casto sdruzena s tymomem. Klinicky dominuje svalova
slabost, ktera charakteristicky kolisa béhem dne — nej-
mensi je rano a po odpocinku, po ndmaze se zvyraziuje.
Obvykle za¢ind okohybnymi svaly a projevuje se ptozou
a diplopii, poté si pridruzuji Zvykaci a polykaci svaly
(pad brady, myastenicka huhnava az nesrozumitelna fec,
polykaci potize), ptidavaji se dechové svaly a nakonec
se jedna az o generalizované svalové postiZeni. Dia-
gnosticky je piinosné vySetieni cirkulujicich protilatek
proti acetylcholinovym receptorim (anti-AChR, MuSK,
antiScMAb- pozitivni u pacientl s tymomem), EMG
(charakteristické snizeni amplitudy v prib&éhu pohybu),
pozitivita syntostigminového testu. Zasadni je CT vy-
Setfeni mediastina (k vylouceni tymomu) a vySetieni
spirometrické.

Lambertiiv-Eatontiv syndrom (LEMS): je rovnéz
autoimunitni onemocnéni vznikajici tvorbou protilatek
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proti presynaptickym kalciovym kanalim. Projevuje se
obdobné¢ jako myasthenia gravis, ale je vice vyjadiené
postizeni dolnich koncetin, pfidruzuje se xerostomie
a sexualni dysfunkce. Az 60 % LEMS je paraneoplas-
tickych (obvykle se jedna o malobunéény karcinom
plic nebo o lymfomy) a ¢asto piredchazeji diagnézu
i 0 n¢kolik let. Muze byt rovnéz sdruzeny s tymomem.
Diagnosticky se uplatiiuje vySetieni specifickych anti-
nuklearnich a antinukleolarnich protilatek (anti-Mi-2,
anti-Hu, anti-Jo), EMG s charakteristickym nalezem,
vhodné je doplnit CT hrudniku a mediastina (karci-
nom plic a tymom, ev. mediastinalni lymfadenopatie)
a tumorové markery [neuronspecificka enolaza (NSE),
karcinoembryonalni antigen (CEA), cytokeratinovy
fragment 21-1 CYFRA, antigen skvamdznich bun¢k
(SCCA), ev. celou paletu tumorovych markera pfi pat-
rani po tumoru neznamého ptivodul].

Kongenitalni myastenické syndromy: vznikaji na
genetickém podkladu. Obvykle se ¢asné, jiz v kojenec-
kém veéku, objevuje charakteristicka trias — intelektovy
deficit, myopaticky syndrom (viz dale), svalova slabost
a Unavnost.

Toxicka porucha nervosvalového pienosu: je pii-
znacna pro otravu organofosfaty, které naopak inhibuji
enzym acetylcholinesterazu, ta se GiCastni odbouravani
acetylcholinu na nervovych ploténkach. Po n¢kolika
minutach az hodinach dochazi k rozvoji muskarinovych
priznakt (slzeni, slinéni, mi6za, nauzea, zvraceni, prud-
ké kiece v bfise, priijmy, bronchospazmus, bradykardie)
a nikotinovych pfiznaku (fascikulace, tremor, slabost,
paralyza) doprovazenych centralnimi ptiznaky (poruchy
védomi az koéma). Diagndza je stanovena na podkladé
klinickych priznakti, anamnézou (kontakt s pesticidy).
Dalsim ptipadem otravy, ktery se projevuje progresiv-
ni paralyzou az smrti, je otrava botulotoxinem. Jde
o alimentarni otravu po poziti potravin obsahujicich
Clostridium botulinum, jehoz toxin (botulotoxin) brani
uvoliiovani acetylcholinu na nervosvalové ploténce.
Neékolik hodin po poziti dochazi k rozvoji progresiv-
ni paralyzy a slabosti s obrnou dechového svalstva az
smrti. Diagnézu lze stanovit toxikologickym rozborem.

b) Myopatie (onemocnéni svali)

Myopaticky syndrom: kolébava (,,kachni‘) chtize,
potize se objevuji hlavné pfi chtizi do schodt, hyper-
lordoza, Splh pii vstavani z lehu (pomahaji si Splhanim
po vlastnim téle a okolnich pfedmétech), svalova atrofie
hlavné proximalnich svalovych skupin. Pro myopatii
jsou diagnostické snizené az vymizelé Slachové reflexy,
Slachové kontraktury, nalez na EMG, svalova biopsie,
laboratorni zvyseni enzymti CK (kreatinkinaza), LDH
(laktatdehydrogenaza), elevace sérového myoglobinu

a myoglobinu v moc¢i (S-Mb, U-Mb) a u genetickych
syndromt genetické vySetieni.

Myopatie délime na:

1. Svalové dystrofie: jedna se o poruchu svalového
metabolizmu s degeneraci az destrukei svalovych
vlaken, které jsou nahrazovany vazivem. Manifestuji
se v détstvi, resp. v adolescenci.

Duchenneova svalova dystrofie: je pohlavné vazané
autozomalné recesivni onemocnéni (Xr). Pfi¢inou je
defektni gen na chromozomu X, ktery je odpovédny za
tvorbu proteinu dystrofinu. Vyskyt je 20-30 : 100 000.
Jedna se o degeneraci svalovych vlaken s roztrousenym
chronickym zanétem, fibrézou a hypetrofii zbylych
svalovych vlaken.

Porucha struktury beze zmén kvantity dystrofinu je
ptiznacnd pro Beckerovou dystrofii. Ta se manifestuje
ve véku 2-5 let myopatickym syndromem, predilekéné
se slabosti panevniho pletence s postupnou progresi
svalového postizeni, vznikem kardiomyopatie a dechové
nedostateénosti. Progndza onemocnéni je $patna.

Facioskapulohumeralni forma dystrofie: je autozo-
malné dominantni onemocnéni s vyskytem 5 : 100 000.
Predilekéné je postizené mimické svalstvo s postupnym
pfechodem na svalstvo hornich koncetin, trupu a pa-
nevni pletenec.

Myotonicka dystrofie: je jednou z nejcastejSich myo-
patii viibec. Je rovnéz autozomalné dominantné vaza-
na s vyskytem 13 : 100 000. Klinicky se manifestuje
v adolescenci progresivni slabosti pfevazné distalnich
svalovych skupin konéetin a $ije. Je charakteristicka
myotonickou reakei s prodlouzenou dekontrakci (ob-
tizné pousténi drzenych predméti), intelektovym defi-
citem, pfidruzuji se kardiomyopatie a poruchy rytmu,
poruchy glukézové tolerance apod. Diagnosticky se
kromé klinickych znamek uplatiuje prikaz akcentace
Slachovych reflexi, EMG ma myopatické i myotonické
prvky, prikazna je svalova biopsie a genetické vysetieni.

2. Kongenitalni myopatie: jsou charakterizované
poruchou struktury svalovych vlaken. Projevuji
psychomotorického vyvoje s postupnym rozvojem
myopatického syndromu, kardidlni insuficienci
a skeletalnimi defiguracemi. Diagnosticky je opét
prikazna svalova biopsie a genetické vysetfeni.
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3. Metabolické myopatie: vznikaji postizenim svalt
na podkladé systémové poruchy metabolizmu pfi:
a) Glykogenozach, které jsou poruchou enzymatic-

kého systému uvoliovani glukédzy ze svalového
glykogenu se stfadanim glykogenu ve svalech
a jinych organech.

b) Poruse metabolizmu karnitinu, ktery se u¢astni
betaoxidace mastnych kyselin s tvorbou ATP.

Primarni deficit s chybénim karnitinu se
manifestuje v détstvi generalizovanou svalovou
slabosti s kardiomyopatii, ev. systémovou hepa-
tocerebralni symptomatologii.

Sekundarné vznika v dospélosti pfi tézkych
jaternich lézich (jaterni cirh6za), malnutrici
a poruchach vyzivy a nadmérnych ztratach pti
dialyze. Rovnéz se manifestuje generalizovanou
svalovou slabosti.

¢) Mitochondrialni myopatie jsou soucasti kom-
plexnich syndromi doprovazenych intelektovym
deficitem s dalS$imi neurologickymi a organovy-
mi pfiznaky a velmi Spatnou prognoézou.

d) Endokrinni myopatie jsou projevy svalové
slabosti doprovazejici endokrinopatie (predevsim
hypo- a hypertyreozu, hyper- a hypokortikaliz-
mus, diabetes mellitus a dal$i — viz dale).

e) Lékové myopatie se projevuji postizenim sva-
lového vlakna pii 1é¢bé kortikoidy, hypolipide-
miky, penicilaminem.

4. Zanétlivé myopatie lze rozd¢lit na:

a) Autoimunitni myopatie: polymyozitidy a der-
matomyozitidy, které vznikaji na podkladé tvor-
by protilatek proti svalim. Vedoucim ptiznakem
je symetricka svalova slabost pfevazné proxi-
malnich svalovych skupin konéetin, dale trupu
a $ije s manifestaci myopatického syndromu,
Casto 1 s chrapotem a nazolalii pii postizeni svalt
hrtanu a mékkého patra. Pro dermatomyozitidu
jsou charakteristické kozni zmény charakteru pe-
riorbitalniho otoku s otokem ocnich vicek s Cer-
venofialovym exantémem (heliotropni exantém),
dale tmavée Cerveny az fialovy lehce vyvyseny
nesvédici exantém na extenzorové strané ruky
nad drobnymi klouby (Gottronovy znamky)
a tmavée Cervenym exantémem na Cele, tvarich,
krku a hrudniku, zadech a loktech. Z dalSich
ptiznakd se pridruzuji intersticialni plicni posti-
zeni, dysfagie, kardialni postizeni s arytmiemi,
Casté jsou artralgie, myalgie a artritidy. Diagnos-
ticky se krom¢ vyjadieného klinického obrazu
uplatniuje elevace CK, LDH, AST (mén¢ ALT),
myopatické aldolazy a sérového myoglobinu,

ze specifickych autoprotilatek byva pozitivita
ANA (antinukledrni protilatky) a pozitivita anti-
syntetazovych protilatek (anti-Jo-1 a anti-Mi-2).
Dale je pro diagnozu piinosna EMG s difuznim
myopatickym zdznamem a svalova biopsie.

CAVE! Dermatomyozitida a polymyozitida mohou byt pa-
raneoplastickym projevem.

b) Zanétlivé: parainfekéni myozitidy se objevuji
hlavné u déti po virovych zanétech. Projevuji se
myalgii a ptechodnou svalovou slabosti, kterad odezni
po nékolika dnech.

¢) DalSi myozitidy:

Myozitida s inkluznimi télisky je chronicka zanét-
liva myopatie charakterizovana pomalu progredujici
povsechnou svalovou slabosti.

Eozinofilni myozitida je soucasti hypereozino-
filniho syndromu, projevuje se tézkou proximalni,
ev. generalizovanou svalovou slabosti s postizenim
plic a myokardu, koznimi infiltraty a ¢asto i anémii.

Granulomatézni myozitida je charakterizovana
nalezem granulomi s epiteloidnimi bunikami a his-
tiocyty pfi svalové biopsii. Projevuje se progresivni
svalovou slabosti. Mtize doprovazet Crohnovu ne-
moc a sarkoidozu.

5. Myopatie pri poruchach iontovych kanali

Periodické obrny se projevuji kratce (n¢kolik minut,
maximaln¢ hodin) trvajici svalovou slabosti az myo-
plegii na podkladé geneticky dané poruchy iontovych
kanalt. RozliSujeme hyper- a hypokalemickou formu:

Hyperkalemicka forma (adynamia episodica he-
reditaria) je autozomalné¢ dominantni onemocnéni,
vznikajici na podkladé¢ poruchy sodikové pumpy s de-
regulaci hladiny drasliku v krvi. Projevuje se prevazné
u adolescentil asi 2-3krat za den nékolik desitek minut
trvajici svalovou slabosti, fascikulacemi az svalovou
paralyzou §ifici se od dolnich koncetin ascendentné.
Diagnosticky se uplatiiuje prikaz hyperkalemie v pri-
béhu zachvatu a genetické vySetieni.

Hypokalemicka forma se projevuje u autozomalné
dominantniho onemocnéni s poruchou kalciové pumpy.
Vyvolavacim momentem zachvatu mize byt svalova
namaha a stres, po kterych pfichazi zachvat svalové
paralyzy, Sifici se od mimického svalstva descendent-
né. Mezi zachvaty miize pretrvavat slabé vyjadieny
myopaticky syndrom. Sekundarné mohou tyto poruchy
vzniknout pfi uzivani diuretik nebo pfi tyreotoxikoze.

17



18

Chorobné znaky a ptiznaky — diferencialni diagnostika

Myotonické syndromy jsou kongenitalni stavy
s vyjadienou myotonickou reakci (perzistujici kontrakce
s poruchou dekontrakce svalti — problém s odlozenim
uchopeného predmétu apod.), které vznikaji rovnéz
poruchou iontovych kanalti. Diagnosticky je projev
myotonické reakce na EMG.

CAVE! VSechna svalova onemocnéni predisponuji k roz-
voji hypertermického syndromu po poziti myorelaxancii
a anestetik.

6. Extrapyramidové syndromy projevujici se ady-
namii

Parkinsonova nemoc: je degenerativni onemocnéni

bazalnich ganglii, které vznika na podkladé nesynaptic-

ké poruchy produkce dopaminu v regulacnich drahdch
bazalnich ganglii s vyslednym utlumem automatického
spousténi motorickych zruénosti, ze kterych se sklada
bézna pohybova aktivita. Projevuje se hypokineticko-

-hypertonickym syndromem s charakteristickou triadou:

hypokineze, rigidita, klidovy ties.

Hypokineze byva na zacatku asymetrickd, s ma-
ximem na akrech. Postupné se projevuje hypomimii,
mikrografii, ztratou melodi¢nosti feci. Rigidita se rovnéz
projevuje hlavné na akrech a flexorech. Charakteristic-
ké je flek¢ni drzeni téla (v predklonu), Sourava chtize
s drobnymi kroky a Castymi zarazy. Ttes je klidovy
a zesiluje se stresem. Postupné se piidruzuji vegetativni,
psychické a kognitivni zmény. Diagnosticky pfinosny
je test s levodopou, po kterém dochazi ke zmirnéni
ptiznaku.

Parkinsontiv syndrom: projevuje se rovnéz hy-
pokinezi a rigiditou, vznika na postsynaptické urovni,
proto je test s levodopou negativni.

e polékovy — vyvolavaji neuroleptika (chlopromazin,
levopromazin, haloperidol, chlorprotixen, benzami-
dy a dalsi), antiemetika (thietylperazin), prokinetika
(metoklopramid), antihistaminika (prometazin), an-
tihypertenziva (alfa- metyldopa, reserpin), blokatory
Ca kanalu (cinarizin, flunarizin, vzacné diltiazem
a verapamil),
posttraumaticky — po urazech hlavy,
postencefalicky — po encefalitidé,

o vaskularni — multiinfarktova encefalopatie pii ate-
rosklerdze,

e mozkové tumory,

e jina degenerativni onemocnéni mozku (Alzhei-
merova nemoc, kortikobazalni degenerace, multi-
systémova atrofie a dalsi),

e intoxikace:

— endogenni — Wilsonova nemoc (porucha me-
tabolizmu médi), Fahrova nemoc (porucha me-
tabolizmu vapniku = neateroskleroticka kalci-
fikace tepen mozku v oblasti bazalnich ganglif)
projevuje se bolesti hlavy, extrapyramidovymi
znaky, poruchami feci a zvolna se rozvijejici
demenci, vyskytuje se nékdy jako soucast hy-

perparatyreodzy,
— exogenni — napi. otrava manganem, CO, meta-
nolem.

Huntingtonova nemoc: je autozomaln¢ dominantni
neurodegenerativni onemocnéni se sttadanim patologic-
kého proteinu huntingtinu v nucleus striatus bazalnich
ganglii. Projevuje se v dospélosti progresivni pohybo-
vou poruchou (generalizovanou choreou) se zménami
chovani a postupnym prechodem do bradykinetické
formy az paralyzy s naslednym rozkladem osobnosti,
kachektizaci a marazmem. Diagnosticky postaci klinické
vySetieni a geneticky prikaz mnohocetnych triplet
CGG na 4. chromozomu.

7. Adynamie p¥i autoimunitnich demyelinizacich

Roztrousena skleréza (sclerosis multiplex) je autoimu-
nitni onemocnéni s tvorbou perivaskularnich zanétlivych
infiltratd s demyelinizaci a naslednym jizvenim. Pro-
jevuje se nejcastéji ve 2.—3. dekade zivota poruchami
citlivosti, svalovou tnavou pfi zpomaleni neuronalni
vodivosti a parézami centralniho piivodu. Diagnostika
se opira o prikaz lozisek demyelinizace, pouzivaji se
McDonaldova diagnosticka kritéria.

Akutni diseminovana encefalomyelitida vznika nej-
Castéji u déti po onemocnéni chiipkovym virem nebo
po vakcinacich. Projevuje se dramatickym stavem s vy-
sokymi teplotami, centralnimi parézami, cerebelarni
symptomatologii a fatickymi poruchami. Diagnosticky
v likvoru pievladaji mononukleary, ale oligoklonalni
prouzky nejsou pro toto onemocnéni charakteristické.

8. Adynamie p¥i poruchach spanku

Narkolepsie je geneticky podminéna nemoc na pod-
kladé¢ snizeného prenosu v oblasti kmene a lateralniho
hypotalamu. Projevuje se nadmérnou denni spavosti
imperativniho charakteru (osvézujici denni spanky),
kataplexiemi (disociovany REM spanek) s nahlou sy-
metrickou ztratou svalového tonu az atonii pii bdélos-
ti na podkladé€ negativnich i pozitivnich emoci. Dale
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se pred usnutim nebo pii probuzeni ve stavu bdélosti
mohou vyskytovat hypnagogické halucinace (bar-
vy, svétlo, osoby, zvuky) nebo spankové obrny, které
postihuji celé télo kromé dychaciho svalstva a byvaji
preruseny bud’ oslovenim, nebo dotykem jiné osoby.
Diagnostikuje se na zakladé MSLT (test mnohocetné
latence usnuti), polysomnografickou registraci, ostatni
neurologické nalezy byvaji v normé. Dalsi spankové
poruchy jsou doprovazeny adynamii viceméné¢ sekun-
darné na podkladé chronické tnavy pfi nedostatecném
nebo prerusovaném spanku.

9. Adynamie pii zanétlivych onemocnénich CNS
a perifernich nervi

Lymeska boreliéza je onemocnéni zplisobené spiro-

chetou Borellia burgdorferi nebo Borellia baronii. Ne-

moc ma incidenci cca 40 : 100 000 obyvatel. Clovék
se obvykle nakazi kousnutim infikovanym klistétem

s pravdépodobnosti vzniku onemocnéni cca u 3040 %

postizenych. Symptomatologie se vyviji ccau 5-10 %.

Inkubacni doba je 3 dny az nekolik let. Onemocnéni

probiha ve 3 stadiich:

e [ stadium se projevuje vznikem erythema chronicum
migrans — svédivy erytém s centralnim vyblednutim
v misté vpichu,

e II stadium vzniké na podkladé hematogenniho roz-
sevu infekce; neuroborelioza se projevuje bolestmi
hlavy, meningizmem, symetrickym postizenim citi
a hybnosti, ev. obrazem meningopolyradikuloneuri-
tidy s kofenovymi bolestmi, poruchou ¢iti a chabymi
parézami (Bannwarthtiv syndrom),

e [II. stadium muze imitovat roztrouSenou sklerozu;
diagnéza se stanovuje vysetienim specifickych pro-
tilatek proti boreliim v séru a likvoru — IgM proti-
latky jsou prukazné 3—10 tydnd po infekei, IgG od
2. mésice po infekci.

Lues je pohlavné pfenosné onemocnéni zptisobené

spirochetou Treponema pallidum. Probiha ve 3 stadiich:

e [. stadium — po cca 3 dnech se v misté vstupu in-
fekce vytvoti tvrdy nebolestivy vied (ulcus durum)
a nebolestiva lokoregionalni lymfadenopatie; vied
se vyhoji po cca 6-8 tydnech,

e II stadium se projevi 68 tydnt po infekci, kdy se
objevuje na krku, trupu a koncéetinach exantém (sy-
filiticky rizenec); v tomto obdobi se miize projevit
lueticka meningoencefalitida probihajici latentné
nebo fulminantné, diagnosticky prokazujeme v li-
kvoru pfitomnost specifickych protilatek proti lues,

e [II. stadium vznika po n€kolika letech az desetiletich
cca u 30 % postizenych osob, projevi se vznikem
nekroz a granulomu ve sténach cév (gummata).

e Neékdy se jako IV. stadium uvadi neurologické zme-
ny. Tabes dorsalis se objevuje s odstupem nékolik let
po primoinfekci. Projevuje se bolestmi nohou a trupu
az charakteru kieci (tabické krize), nejistou chiizi se
zhorSenim pii zavieni o¢i, miotickymi nereagujicimi
zornicemi, poruchou patelarniho reflexu a reflexu na
Achillové slase, nejistou chiizi, poruchou polohocitu,
trofickymi viedy, artropatiemi.

Progresivni paralyza tvori asi polovinu piipadt
neurolues. Projevuje se za 5-20 let po primoinfekci
nespecifickymi pfiznaky (bolesti hlavy, epileptické
zachvaty, parestezie, parézy), postupné s rozvojem
prefrontalniho syndromu s poruchami chovani, agre-
si a ztratou soudnosti, ustici az do té€zké demence.
Diagnosticky nalézame nereagujici miotické zornice,
asymetrickou kvadruhyperreflexii s asymetrickou
svalovou slabosti, pseudobulbarni syndrom, dale
je pozitivita BWR a specifickych protilatek v séru,
v likvoru je zvySeni IgG, lymfocytarni pleiocytoza.

Botulizmus — viz predchazejici text.

Poliomyelitis anterior acuta je endemicky se vyskytujici
onemocnéni zpusobené enterovirem. Onemocnéni muze
probihat pod obrazem latentni infekce nebo abortivni
formy, kterd ptipomina chiipku, ev. probiha jako paraly-
tickd forma s destrukci pfednich misnich motoneurond.
Klinicky se projevuje jako asymetrické periferni obrny
svall koncetin a trupu s atrofiemi, rozvojem svalovych
a Slachovych kontraktur a deformit skeletu. Onemocnéni
diagnostikujeme pozitivni kultivaci viru ve stolici, krvi
a likvoru a stanovenim specifickych protilatek v krvi
a likvoru. Postpoliomyeliticky syndrom vznika u ne-
mocnych s prodélanym onemocnénim rozvojem slabosti
plvodné nepostizenych svalovych skupin po 10-15leté
stabilizaci. Dale se objevuji myalgie, artralgie a znamky
celkové tinavy.

Polyradikuloneuritida Guillaina-Barrého je au-
toimunitni onemocnéni s vyskytem 2 : 100 000, které
se objevuje po piekonani jiné infekce (nejéastéji gastro-
intestinalni nebo respiracni), vznika na autoimunitnim
podkladg (tvorba protilatek proti gangliosidu GM1 peri-
ferniho nervu). Zakladnim symptomem je progredujici
slabost dolnich koncetin s postupnym prechodem na
trup a horni koncetiny s doprovodnymi myalgiemi,
teplotami, palpaéni bolestivosti svald a paresteziemi
a hypesteziemi punc¢ochového a rukavicového typu
a n¢kdy i meningealnimi pfiznaky. Nejéastéji se vy-
skytuje po virovych infekcich CMV, EBV, influenzou,
varicellou zoster, HIV nebo bakterialnich infekcich
zpusobenych boreliemi a kampylobakterem. Diagnos-
tikuje se na podkladé ptiznaki, anamnézy probéhlé

19



20

Chorobné znaky a ptiznaky — diferencialni diagnostika

infekce, prukazu specifickych protilatek, charakteris-
tického likvorového nalezu a EMG nalezu s pievahou
proximalniho postizeni.

10. Adynamie p¥i postiZeni perifernich nervi
Obrny perifernich nervii — obrny jednotlivych nervi,
nervovych kofent a pleteni jsou blize popsany v kapi-
tole 97 Obrny.

Polyneuropatie se projevuji postizenim nékolika nervi

a délime je na poruchy:

e senzitivni — projevujici se poruchou Citi (parestezie,
dysestezie, hypestezie),

e motorické — zpravidla symetrické s pfevahou distal-
niho postizeni,

e vegetativni — s chladnymi promodralymi akry
koncetin, atrofickou hladkou ktizi bez ochlupeni,
poruchou nehtti, ale miize se projevit i jako porucha
stfevni pasaze, porucha odchodu moce, erektilni
dysfunkce apod.

Obecné 1ze priciny polyneuropatii sefadit do piehled-
ného souhrnu — viz tabulky 2.1-2.7. V diferencialni
diagnostice se uplatiiuje EMG nalez s ptevahou syme-
trického postizeni distalnich svalovych skupin a rozbor
likvoru.

11. Adynamie p¥i postiZeni michy

Traumata michy — vznikaji po Grazu nebo pii degene-
rativnim onemocnéni patete dislokaci disku nebo osteo-
fytem ¢i kostnim ulomkem (osteopordzy, osteomalacie
na podklad¢ deficitu vitaminu D a pfi paratyreopatiich).
Dale jsou ¢asto ptiznakem patologické fraktury, ev. pfi
prorustani metastatického procesu karcinomu [nejcastéji
karcinomy prsu, prostaty, ledvin, plic, pii malignim
myelomu (Kahlerové nemoci)].

Rozlisujeme mis$ni komoci s reverzibilni paraplegii
pod urovni postizeni michy, upravujici se do 24 hodin
ad integrum.

Misni kontuze — nasleduji zmény s latenci nékolika
hodin az dnti po traumatu nebo sekundarné po krvaceni.
Totalni plegie na pocatku se zlepsi pouze u 25 % paci-
entll, zatimco ¢astecné postizeni je az u 60 % pacient.

Misni komprese — nejcastéji je zptsobena disloko-
vanym diskem, metastatickym procesem obratlti nebo
subduralnim hematomem nebo abscesem. Klinicky
se projevuje transverzalni misni 1ézi (paraplegii pod
postizenou ¢asti michy, vypadkem atonalnich reflextt),
ktera nastupuje po prudké bolesti postizené oblasti s la-
tenci n¢kolika hodin az dnt. Diagnosticky se uplatiiuje

v

Casto jiz prosty snimek, nejpfinosnéjsi je neurologické
vySetfeni a MR postizené oblasti.

Nadory michy — projevuji se lokalni a radikularni
bolesti, paresteziemi, chabymi nebo spastickymi obr-
nami, u kterych distribuce zavisi od tirovné postizeni.
Chabé obrny jsou pfi intraspinalné ulozeném astrocyto-
mu a ependymomu, pii prorustajicich a vyhtezavajicich
metastazach solidnich nebo hematogennich nadort do
duralniho vaku. Suverénni diagnostickou metodou je
MR a neurochirurgicka resekce s bioptickou verifikaci.

Cévni piihody — jsou charakteru hemoragie nebo
ischemického puvodu.

12. Neurometabolické, neurodegenerativni onemoc-
néni a vyvojové neurologické poruchy
Amyotroficka lateralni skleréza je neurodegene-
rativni onemocnéni, které se vyskytuje s prevalenci
4-6: 100 000, s obvyklym nastupem kolem 3—4 dekady
zivota. Jedna se o degeneraci motoneuronu kiry, pred-
nich miSnich roht a kortikospinalnich drah s vyjadienim
postizeni cetralniho i periferniho motoneuronu. Objevuji
se fascikulace a atrofie drobnych svalti ruky s poklesem
predlokti a paze, posléze i na svalstvo dolnich konéetin,
trupu a na svaly hlavy a krku s vyjadfenym pseudobul-
barnim syndromem, dysartrii s postupnou kachektizaci.
Pri¢inou smrti je bulbarni zastava dechu a poruchy sr-
decni akce pfi plném védomi pacienta. Diagnosticky se
uplatiiuje neurologicky obraz povsechné hyperrefiexie
a svalovych fascikulaci, ktery kontrastuje s povsechnou
svalovou slabosti a atrofii, a EMG vySetieni.

Poliodystrofie je progresivni neurometabolické ge-
neticky podminéné onemocnéni s prevahou postizeni
Sedé hmoty mozkové, vznikajici na podklad¢ strada-
vych nemoci. Patfi sem neuronalni ceroid lipofuscindzy,
GM2 gangliosiddzy, Gaucherova choroba se stfadanim
sfingolipidu glukocerebrosidu, Niemannova-Pickova
choroba s kumulaci sfingomyelinu, Alpersova choroba
a dalsi. Diagnosticky se uplatiiuje genetické vysetfeni,
MR a EEG.

Leukodystrofie je geneticky podminéné onemoc-
néni s progresivnim postizenim bilé hmoty, charakte-
rizované spastickou 1 paretickou slozkou motorického
postizeni, mozeckovou symptomatologii a dyskineticky-
mi projevy s pridruzenou mentalni retardaci a epilepsii.
neni vyjimkou ani okultni manifestace u dospélych.

Metachromaticka leukodystrofie je primarni meta-
bolicka porucha, blok v lyzozomalni degradaci sulfatidu
(nebo galaktosylceramidsulfatu) nebo jinych sulfatova-
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nych glykolipidii s nadmérnym stfadanim ve strukturach
bilé hmoty. Prevalence je 1 : 100 000. Diagnostikuje
se charakteristickym obrazem demyeliniza¢nich zmén
s rozSifenim komor na CT ev. MR, nalezem sulfamidd
v moc¢i, zpomalenym vedenim periferniho nervu na
EMG a genetickym vySetfenim.

Adrenoleukodystrofie je onemocnéni vdzané na
chromozom X, s manifestaci pouze u muzt. Jedna se
o poruchu lipidového metabolizmu (snizena aktivita
lignoceroyl-CoA-ligazy, enzymu, ktery se podili na
degradaci velmi dlouhych fetézcti mastnych kyselin),
spojenou kromé obvyklé neurologické symptomatologie
(mentalni retardace, porucha chovani, porucha zraku
a sluchu az slepota a hluchota, projevy centralnich obrn,
ataxie na podklad¢ postizeni mozecku aj.) i s hyper-
pigmentaci v disledku hypokortikalizmu (Addisonova
nemoc). Diagnostikuje se dle CT/MR obrazu demye-
linizace, ktera se $ii'i od okcipitalniho laloku, obrazem
proteincytologické disociace v likvoru a genetickym
vySetfenim.

Difuzni encefalopatie vznikaji na podkladé toxic-
kého poskozeni v kojeneckém véeku, dale na podklade
poskozeného metabolizmu pfi peroxizomalnich (peroxi-
zomy jsou bunééné organely, jejichz nazev byl odvozen
od ptitomnosti katalazy — enzymu, ktery katalyzuje
prfeménu peroxidu na kyslik a vodu, jsou pfitomny ve
vSech lidskych bunikach s vyjimkou erytrocytli) nebo
pfi mitochondrialnich poruchach.

Onemocnéni s pievahou postiZeni subkortikalni
Sedé hmoty je soubor progresivnich geneticky vazanych
onemocnéni, ve kterych symptomatologii dominuje
extrapyramidovy syndrom.

Rettiiv syndrom je na chromozom X véazané one-
mocnéni s projevy pouze u zenského pohlavi s prevalen-
ci 10 : 100 000 porodi. Klinicky se projevuje zastavou
vyvoje intelektu ve véku batolete, autizmem, mikroce-
falii, progredujici plegii, mozeckovou symptomatologii
a epileptickymi zachvaty. Charakteristické jsou ,,myci
pohyby rukou®. Mladé Zeny umiraji ve véku 15-30 let.

Wilsonova choroba (hepatolentikularni degene-
race) je onemocnéni zpuisobené poruchou genu pro
P-typ ATP-azy, ktera inkorporuje méd’ do ceruloplaz-
minu, ¢imz dochazi k endogenni intoxikaci médi s pa-
tologickym uklddanim do CNS, jater a jinych organti.
Prevalence je 1 : 30 000. Kolem rohovky se nachézi
namodraly Kaysertiv-Fleischertiv prstenec. Postizeni
jater mize probihat pod obrazem chronické aktivni
hepatitidy, ev. jaterni cirhdzy, nebo jako fulminantni
forma s akutnim jaternim selhanim. Neurologicka sym-
ptomatologie se projevuje kolem 15.-20. roku zivota
jako pyramidovy hypertonicko-hypokineticky syndrom
s dysartrii, rigiditou, tfesem bradykinezi. Dale vidame

incidentni intelektovou deterioraci, zmény osobnosti
s psychotickymi projevy. Diagnosticky se uplatiuje pii-
tomnost Kayserova-Fleischerova prstence pii vySetfeni
Stérbinovou lampou, snizena hladina ceruloplazminu
a zvySena hladina médi v séru i moci. Nutna je jaterni
biopsie a genetické vySetieni.

Po vyloudeni primarni neuromuskularni etio-
logie na podkladé klasickych neurologickych projevi
a pomocnych vySetfeni uvazujeme o etiologii jiné — tj.
adynamii pfi metabolickych a endokrinnich onemoc-
nénich, pti chorobach vnitinich organt, systémovych
a jinych onemocnénich, pfi intoxikacich a polékovém
postizeni. Pfehledny vycet moznych pficin adynamii je
uveden v tabulkach 2.1.-2.7. Je nutné si uvédomit, Ze
kazd¢ systémové onemocnéni nebo tézky stav mohou
vést k adynamii kombinované etiologie, tj. s primar-
nim postizenim neuromuskularnim (svalova atrofie pfi
imobilité, nedostatku nutrientd, iontové nerovnovaze
a poru$e metabolizmu), stejné tak podminuje deprese,
nedostatek podnétt s abulii (nedostatek vtle) a celkové
vycerpani. V tomto bodé se primarni neuromuskularni
priciny adynamif a pticiny mitigovanych adynamii pfe-
kryvaji. Pro kompletnost uvadime v tabulce 2.8 pehled
nejcastéjsich 1€k, jejichz uzivani muze vést k adynamii
nejrizngjsi etiologie.

2.6 Lécba

Terapie adynamii je zavisla na etiologii.

U primarnich neuromuskularnich adynamii a ady-
namiich pfi jinych nemocech se soustfedime na terapii
zékladniho onemocnéni. V ptehledu uvadime terapii
zakladnich neurologickych jednotek, které mohou zpa-
sobit adynamii:

e myasthenia gravis: inhibitory cholinesterazy (syn-
tostigmin, pyridostigmin), imunosupresiva, kortiko-
steroidy, pfi cholinergni krizi i.v. imunoglobuliny
a plazmaferéza, v ptipadé tymomu pak tymektomie,

e Lamberttv-Eatonliv syndrom: kortikosteroidy,

e autoimunitni myopatie (dermatomyozitida a po-
lymyozitida): kortikosteroidy, imunosupresiva ev.
plazmaferéza,

e parainfek¢éni myopatie: NSA ev. piechodné gluko-
kortikosteroidy,

e myopatie na podkladé poruch iontovych kanalt:

— pfi hyperkalcemické formé: i.v. Ca gluconicum,
snizit ptivod drasliku v potravé nebo acetazo-
lamid preventivne,

— pfi hypokalcemické formé: i.v. a p.o. podané
KCl,
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Tab. 2.8 Prehled IékU (v abecednim poradi), které mohou
zpUsobit adynamii

amiodaron

antiretroviralni Iéky (zidovudin, lamivudin)

antihypertenziva (reserpin, alfametyldopa)

barbituraty

benzamidy

blokatory kalciovych kanal( (cinarizin, flunarizin, diltia-
zem, verapamil)

butyrofenony (haloperidol)

cimetidin

cytostatika

dibutylpyridiny

fenothiaziny (chlorpromazin, levopromazin, perfena-
zin)

fibraty

gemfibrozil

halotan

imunomodulancia (interferon A)

imunosupresiva (penicilamin)

kortikosteroidy

lithium

metoklopramid

nesteroidni antiflogistika

opiaty a opioidy (morfin, buprenorfin, fentanyl)

penicilin

prometazin

rifampicin

statiny

sukcinylcholin

sulfonamidy

thietylperazin

tyreostatika (methimazol, propylthiouracil)

e Parkinsonova nemoc: levodopa, agonisté dopaminu
(pergolid, bromokryptin), anticholinergika, selegilin
ev. chirurgicka terapie (neurostimulace apod.),

e roztrouSena sklerdza:

— pii akutni atace pulzni davky kortikosteroidu ev.
plazmaferéza,

— prevence atak: interferon beta, glatirameracetat,
1.v. imunoglobuliny, imunosupresiva (azathio-
prin),

— chronicky progresivni stadium: glukokortiko-
steroidy, cyklofosfamid, mitoxantron,

narkolepsie: modafinil, metylfenidat, antidepresiva,

zanéty:

— lues: penicilin nebo tetracykliny ev. makrolidy,

— borelidza: penicilin nebo makrolidy ev. tetracyk-
liny,

e intoxikace:

— botulizmus: elimina¢ni metody, botulinovy an-
titoxin,

— organofosfaty: eliminacni metody, atropin, obi-
doxim,

e geneticky podminéné nemoci: symptomaticka tera-
pie, rehabilitace; geneticka terapie je zatim pouze
experimentalni,

e paraneoplastické syndromy: kortikosteroidy a spe-
cifickd onkologicka 1écba,

e uneuromuskularnich adynamii podminénych jinym
nez neurologickym onemocnénim je zakladem te-
rapie zakladniho onemocnéni; psychické nemoci
1é¢ime ve spolupraci s psychiatrem,

e pfi poruchach viile jsou diilezita rezimova opatie-
ni, denni aktivity by mély byt jasné strukturovany
ve formé denni rutiny, tim se podpoii sebejistota
ukontim. Toho dosahneme pomoci soupisu celo-
dennich aktivit, dennimi plany se seznamem ukold,
kolektivnimi sporty a praci psychologa s pacientem
bud’ individualng, nebo ve skupinach.
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Re¢ je specificka dovednost Elovéka pouzivat v komu-
nikaci vyrazové prosttedky slovni (mluva, pismo) i mi-
moslovni (posunky, mimika, gesta, chovani). Zahrnuje
slozku jazykovou, jakozto dorozumivaci prostfedek
symbolické povahy, a slozku vykonnou, ktera se ozna-
Cuje jako mluva.

Poruchy fe¢i mohou byt prvnim piiznakem zavaz-
ného neurologického onemocnéni, proto je pro 1ékare
dilezité umét diferencialné diagnosticky odlisit afazii,
dysartrii a dalsi ziskané neurogenni poruchy komunika-
ce. Na studiu narusené komunikacni schopnosti spolu-
pracuji logopedové, neurologové, neuropsychologové
a psycholingvisté.

3.1 Definice a klasifikace

3.1.1 Definice

Afazie (aphasia, ae, f., a-priv., . fasis — FeC) je ziskana
organicka porucha tvorby a porozuméni jiz vyvinuté
jazykové slozky feci vznikajici pfi poskozeni kiry do-
minantni mozkové hemisféry. Vyvojové poruchy feci
oznacujeme jako dysfazie. Naproti tomu dysartrie je
porucha motorické produkce feci a mize byt zptiso-
bena postizenim fona¢niho a artikulac¢niho svalstva,
nervosvalového prenosu, hlavovych nervii, mozkového
kmene, mozecku nebo bazalnich ganglii.

Afazie se zpravidla kombinuji s odpovidajicimi po-
ruchami pisemné exprese a poruchami ¢teni, mohou se
téz kombinovat s postizenim nonverbalni komunikace.

Mezi fatické poruchy nepatii poruchy komunikace
provazejici globalni kognitivni deficit. Ty se pak ozna-
¢uji jako kognitivni komunikaéni porucha.

7 e
3 Afazie
Katerina Pisecka

3.1.2 Klasifikace

Dle fluence — coz je plynulost fecového projevu. V sou-
casné dobé je ve svétové afaziologii nejuzivanéjsi di-
chotomické déleni afazii na typ:

o fluentni,
e nonfluentni a v jeho ramci na subtypy podle tzv.
Bostonské klasifikace.

Stanoveni typu afazie slouzi k lokalizaci 1éze a ma vy-
znam pro uréeni rehabilitaéniho postupu.

3.2 Patofyziologie

Hlavni feCové oblasti jsou lokalizovany v perisylvijské
oblasti dominantni mozkové hemisféry.

Percepce mluveného slova je zpracovavana slucho-
vym Ustrojim a pokracuje ¢tyineuronovou sluchovou
dréhou do primarni sluchové kiiry, ktera lezi v oblasti
temporalni arey 41 v Heschlovych zavitech. Dekédovani
zvukl do jazykové informace zajist'uje oblast Wer-
nickeova v zadni ¢asti horniho temporalniho laloku.
Wernickeova area je primarné zodpoveédna za auditorni
porozumeni a zarovei je soucasti mechanizmi iniciace
plani hloubkové struktury vét. Cteni zajidt'uje oblast
gyrus angularis, lezici pred okcipitalnimi zrakovymi
centry, vyznamnou ulohu hraje rovnéz pti vybavovani
slov. Oblast gyrus supramarginalis predstavuje integ-
raéni centrum pro zrakové a sluchové operace. Ustedni
expresivni feCovou oblasti je Brocova area, slouzici jako
centrum motorického programovani fe¢ovych artiku-
lacnich pohybt, vytvareji se zde motorické plany pro
fe¢ové zvuky a jejich sled ve slabiky a slova. Motorické
povely jsou vysilany do ptilehlého premotorického
kortexu a do spodni ¢asti motorického kortexu, odkud
jsou inervovany svaly rtl, jazyka, hltanu a hrtanu.
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Tab. 3.1 Typy afazie
typ afazie lokalizace léze spontanni fe¢ | porozuméni | opakovani | pojmenovani
Brocova area + oblast pfed a za ni
(Iéze frontalniho a frontoparietalni- .
Brocova nonfluentni + -
ho operkula)
oblast insuly a gyru supramarginalis
oAy fecisté a. cerebri anterior, tj. pred
transkortikalni . ) .
. Brocovou areou a v blizkosti suple- nonfluentni + +
motoricka (. S
mentarni motorické arey
. temporalni lalok - Wernickeova .
Wernickeova P . - fluentni - -
area + oblast s ni sousedici
transkortikalni | tempero-parietalni nebo tempero- .
. A . . fluentni - +
senzoricka -okcipitalni rozhrani
. rus supramarginalis, fasciculus .
konduk¢ni 9y p g fluentni + -
arcuatus
. o fluentni's obtiz-
anomicka bez lokaliza¢ni hodnoty ; . + +
nou vybavnosti
rozsahla léze dominantni hemisféry
globalni (povodi a. carotis interna, a. cerebri nonfluentni - -
media)
rozsahla léze dominantni hemisfé-
smiSena trans- ry, Iéze fronto-tempero-parietalni ,
S ap. . ; . nonfluentni - +
kortikalni oblasti, popf. tempero-okcipitalni
oblasti

Podle: https://el.lf1.cuni.cz/poruchyreci/
Legenda: + znamend dobry vykon az intaktni funkce, — poruSend funkce

Brocova area

Heschlovy zavity

Sylviova ryha

Obr. 3.1 Lokalizace fe¢ovych center
Podle: http://en.wikipedia.org/wiki/File:Brain_Surface Gyri

Wernickeova area
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Oblasti feCové percepce a exprese jsou uzce pro-
pojeny siti kortiko-kortikdlnich spojeni — nejsilnéjsi je
fasciculus arcuatus, ktery obkruzuje zadni konec Sylvi-
ovy ryhy. Dalsi spoje prochazeji ptes capsula externa.
Vyznamna jsou kratka asociacni vlakna propojujici
Brocovu oblast se spodni ¢asti premotorického kortexu.

V jazykovych mechanizmech hraji svou roli i sub-
kortikalni oblasti. Wilder G. Pendule a Lamar Roberts
zastavali nazor, ze pulvinarni a ventrolateralni jadra
talamu slouzi jako pfevodni stanice mezi Brocovou
a Wernickeovou areou, poukazali rovnéZ na masivni
svazky vlaken spojujici talamus s hlavnimi kortikalnimi
feCovymi oblastmi. Bylo publikovano nékolik ptipada
talamickych krvaceni se vznikem afazie bez postizeni
kortikalnich oblasti.

Afazie tedy vznika na podkladé 1ézi kortikalnich
oblasti dominantni hemisféry, a to v perisylvijské ob-
lasti (Brocova area, Wernickeova area, 1éze v oblastech
fasciculus arcuatus, gyrus angularis, inferiorni gyrus
frontalis, gyrus supramarginalis) a v subkortikalnich
oblastech pfi 1ézi talamu a bazalnich ganglii. Narusena
komunikac¢ni schopnost jazykového charakteru miize
byt zptisobena i lézemi mimo perisylvijskou oblast, jak
je tomu u transkortikalnich forem afézii. U téchto afazii
se nevyskytuji poruchy opakovani slySeného. Vznikaji
pfi 1ézich na hranici mezi povodimi a. cerebri media,
a. cerebri anterior a a. cerebri posterior (obr. 3.1).

Nejcastéjsimi pri¢inami vzniku jsou cévni mozkové
ptihody v povodi a. carotis interna, tumory, traumata
hlavy a zanétliva onemocnéni mozku.

3.3 Vyskyt

Incidence afézii stale nardsta vzhledem ke zvySujici-
mu se poctu cévnich mozkovych ptihod. Pfedpoklada
se, ze u jedné tfetiny pacientd s cévni mozkovou pii-
hodou dojde ke vzniku afazie, ktera potom pietrvava
u 30—40 % z nich.

3.4 Klinicky obraz

Klinicky obraz afazie zavisi na povaze patologického
procesu, rozsahu a lokalizaci 1éze, véku pacienta a pfi-
druzenych onemocnéni (tab. 3.1).

Poruchy recové fluence

Nonfluentni Fe¢ je t€Zkopadna, s pomalym tempem,
pusobi monotonné. Slovni produkcee klesa pod 50 slov
za minutu a délka jednotlivych vét pod 5 slov, s chybami
vétné skladby (absence sloves, piedlozkovych vazeb).

Re¢ miize byt omezena i na jednoslovna sdéleni. Afatici
bez plynulé spontaneity feCi se pii mluveni viditelné
namahaji, Casto byva pfitomna fecova apraxie a nebo
dysartrie. Pfesto mize byt informacni hodnota tohoto
projevu vysoka.

Fluentni Fe¢ je normaln¢ rychla nebo zrychlena, se
zachovanym rytmem, frazovanim a pfizvukem. Véty
maji normalni délku a stavbu, ale chybéji obsahotvorna
slova a jsou slozeny prevazné z Castic, piislovci, cito-
slovci, proto jsou alogické, bezobsazné, s mnozstvim
neologizmu a parafazii. Nékdy mize byt fec¢ az nad-
produktivni — logorhea.

Poruchy porozuméni

Témer vSichni pacienti s afazii maji poruchy porozu-
meni, ale jejich mira je rizna. U 1ézi za sulcus centralis
a rozsahlych 1¢ézi je porozuméni naruseno vyrazngji.
Tyto poruchy nemusi byt pti prvnim kontaktu ihned
patrné, pacient asto vykona piikaz vySettujiciho zcela
spravng, i kdyz je pfitomen tézky deficit. Pacient totiz
miize vnimat nonverbalni slozku sdéleni (ton feci, gesta
a mimiku) a reagovat diky tomu adekvatné. Podezreni
na poruchu porozuméni vznika, pokud jsou pacientovy
vyroky zmatené a nesmyslné nebo pokud ¢asto méni
témata hovoru.

Poruchy pojmenovani (anomie)

Jsou pritomny ve vétsi ¢i a nespecifickych slov (byt,

délat, véc, tamto, to).

Parafazie je oznaceni pro mensi miru u vsech fo-
rem afézii. Projevuji se Castymi pomlkami ve vétach,
pouzivanim obecnych deformaci slov, dulezité je dia-
gnostikovat typ parafazii. Zakladnimi typy jsou:

a) fonemicka: slovni tvar je deformovany, ale obsa-
huje nekteré spravné prvky daného slova, takze lze
porozumét jeho vyznamu, Casto se vyskytuji jen
zamény fonému, napt. papir — patir, dvefe — dverka,
kocka — kecke,

b) zargonova — jde o tézkou slovni deformaci, slovo
je k nepoznani zménéné a produkovang, feci nelze
porozumét (napt. zdruchla — zidle),

¢) sémanticka — slovo, na které si pacient nemtize vzpo-
menout, nahrazuje vyznamové podobnym anebo
opiSe vyznam daného pojmu.

Neologizmy jsou slovni novotvary, které pacient uziva
v hovoru.

Cirkumlokace je opis slova, které pacient neumi
spravné pojmenovat.

Agramatizmy jsou takové poruchy, kdy pacient
neni schopen gramaticky spravng spojovat slova ve véty.



Afazie

Vynechava zejména spojky a predlozky a pomocna slo-
vesa, fec tak nabyva charakteru tzv. telegrafického stylu.

Poruchy opakovani

Opakovani nemusi byt naruseno u vSech typt afazii.
Vykon v opakovani je diferencialné diagnostickym
znakem pro odliSeni transkortikalnich forem afazie,
u kterych je opakovani relativné dobré, od forem ne-
transkortikalnich, kdy je opakovani napadné narusené.

Perseverace je ulpivani na predchozim podnétu i pfi
dalsich odpovédich. Naptiklad pacient ma vyjmenovat
meésice v roce. Dal$im tikolem je pojmenovani ¢asti téla,
které pak pacient oznacuje jako mésice.

Poruchy ¢teni (alexie)

Alexie (alexia, ae, f., a-priv., I. lego — ¢tu) je porucha
hlasitého ¢teni a ma ¢asto obdobné symptomy jako
vykon ve spontanni feci. Pokud pacient nema poruchu
hlasitého ¢teni, mtize mit poruchu porozumeéni dané-
mu textu. Porozuméni ¢tenému mtizeme zjistit pomoci
ptikazl napsanych na kartickach, které by mél pacient
vykonat.

Poruchy psani (agrafie)

Psani je u vétSiny afatikt ve vétsi ¢i mensi mife na-
rusené — hovoii se o agrafii (agraphia, ae, f., a-priv.,
7. grafo — pisi). Nemocny muze mit potize pfi vyba-
vovani slov s naslednou realizaci grafickych symboli.
Vysoké procento nemocnych s afazii ma rovnéz poruchu
hybnosti dominantni ruky, v tomto ptipadé vysetifujeme
psani druhou, nepostizenou rukou. Poruchy psani se pro-
jevuji zaménami pismen [paragrafie (paragraphia, ae,
f., 7. para — odchylny, 7. grafo — pisi)], vynechavanim,
perseveracemi, presmykavanim pismen ¢i slov nebo
produkci zcela nesmysInych slov ¢i ¢aranic.

3.5 Diagndza a diferencialni
diagnoza

3.5.1 Diagnéza

Vysetreni afatika by se mélo zaméfit na zhodnoceni:
spontanni feci, porozumeéni feci, opakovani a pojme-
novani.

Analyza spontanni feci slouzi k zakladnimu odliseni
fluentni a nonfluentni afazie. Vysetfuje se pomoci odpo-
veédi pacienta na otazky a na popis obrazku. Hodnotime
plynulost, informaéni hodnotu sdéleni, vyskyt parafazii
a ulpivavych reakci. Ur€eni charakteru feci je rozhodu-

jici pro rozliseni mezi afaziemi zadniho a ptedniho typu.
Vétsina pacientti s neplynulou poruchou feci vykazuje
poskozeni pred sulcus centralis, zatimco u pacientti
s plynulou poruchou feéi je 1éze za touto hranici.

Dalsi ¢asti je vySetfeni porozuméni feéi. Zkousi
se pomoci pokladani otazek, davame pokyny k prove-
deni ukolu, nejlépe nékolika naslednych ukold (napf.
vyzveme pacienta, aby povstal, dosel ke dvefim, otoc¢il
se dokola a opét se posadil). Vhodné jsou i tikoly, pfi
kterych ma pacient ukazovat rizné predmety.

Naruseni schopnosti pacientll opakovat slova a véty
ruzné délky je typické pro Brocovu, Wernickeovu, glo-
balni a obzvlasté pro kondukéni afazii. Ulohy v této
Casti jsou sefazeny od opakovani jedné, pomérné lehce
opakovatelné slabiky ¢i slova, pfes postupné rozsitovani
az po véty.

Schopnost pojmenovani: pacient ma pojmenovat
nékolik realnych predmétl, s nimiz se denné setkava,
a predmétu, se kterymi se setkava vzacngji. Pokud pa-
cient nema poruchu pojmenovani, je potieba zvazovat
jiné poruchy fecové komunikace, jako je feCova apraxie
nebo dysartrie. [zolovana porucha pojmenovani mize
byt i pfiznakem pocateéniho stadia syndromu demence.

Kritéria, ktera maji spliiovat komplexni testy afa-
zie, shrnul Kertesz (1988). Podle n¢j maji testy afazie
detekovat kazdou naruSenou modalitu feci a obsahovat
subtesty ke spolehlivé diferenciaci jednotlivych subtypt
afazie (obr. 3.2).

Afazie Brocova

Je popisovana jako neplynula porucha feci s relativné
dobfe zachovanym porozuménim. Casto je provazena
naruSenou komunikacni schopnosti motorického cha-
rakteru jako fecova apraxie a dysartrie. Vznika pfi lézich
spodni ¢asti levého frontalniho laloku, které nejsou
omezeny pouze na Brocovu oblast.

Re¢ mize byt v akutnim zaGatku omezena na pro-
mufe byt i anartrie. Vétna skladba je tézce porusena,
vyskytuji se agramatizmy, obvykle byvaji tézké poruchy
artikulace a prozddie.

Porozuméni mluvené feci a ¢tenému textu je vzdy
kvalitativng lepsi nez fecova produkce, Casto vsak byvaji
potize s porozuménim gramatické a syntaktické slozky
feci — pacient rozumi jednotlivym sloviim, ale nechape
jazykové konstrukce a logické vazby. Opakovani je
naruseno vzdy. Hlasité ¢teni a porozuméni ¢tenému je
vétsinou $patné, psani je rovnéz slabé, s pravopisnymi
chybami a vynechavanim pismen.

Nejcast¢jsi pticinou je CMP v oblasti zasobeni hor-
nich vétvi a. cerebri media, dal$imi moznymi pii¢inami
jsou nadory, pourazova a zanétliva poskozeni pfislusné
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spontanni
fec

porozumeéni

opakovani typ afazie

poruseno

plynula

neporuseno

poruseno

neplynulad

neporuseno

Obr. 3.2 Testy subtypu aféazie

oblasti. Doprovazejicimi pfiznaky jsou pravostranna he-
miparéza, hemihypestezie a centralni paréza n. facialis.
Pokud neni hemiparéza vyjadfena, byva to prognosticky
ptizniva znamka svédcici pro prechodny raz afazie.

poruseno Wernickeova

transkortikalni

neporuseno -y
senzoricka

poruseno

neporuseno

poruseno

transkortikalni
smésena

poruseno Brocova

transkortikalni

neporuseno

neporuseno

motoricka

Afazie Wernickeova

Plynula afazie, ktera je charakterizovana obtizemi v po-
rozuméni a v opakovani fe€i, je doprovazena napadny-
mi emo¢nimi zmé&nami, poruchami chovani, strachem
a agitovanosti. Vznika pfi 1ézich v zadni oblasti levého
temporalniho laloku.



Afazie

Spontanni fe¢ je plynuld, nékdy az logoroicka,
s normalni artikulaci a prozddii. Véty jsou piiméiené
dlouhé, rytmické a melodické. Objevuji se cetné parafa-
zie, neologizmy, obsah projevu je vagni az nesmyslny.
V nejtézsich pripadech plisobi pacient, jako by mluvil
cizim jazykem. Pismo je Citelné, ale nesrozumitelného
obsahu.

Klicova je porucha porozuméni, ktera vsak muize byt snadno
prehlédnuta, pokud se cilené nevysetiuje.

V klinickém obrazu ptevladaji napadné poruchy chova-
ni, které odrazeji postizeni limbického systému, pokud
l1éze zasahuje do medialni ¢asti temporalniho laloku.
Pacienti si své postizeni neuvédomuji, v odstupu od
vzniku poruchy, kdyZ pacient ziska ¢aste¢ny nahled, se
muze rozvinout deprese nebo paranoidni ladéni. Paci-
enti jsou Casto povazovani za schizofreniky, u kterych
rovnéz byvaji vagni odpovédi, neologizmy a neobvyklé
asociace.

Afazie kondukéni
Plynula porucha feci s dobrym porozuménim a artikulaci
s neumérnym postizenim opakovani. V mluvené feci se
vyskytuji cetné fonemické parafazie, bézné jsou pauzy,
zavahani a obtize ve vyhledavani slov. Opakovani déla
pacientiim velké problémy a praveé vyrazny rozdil ve
vykonu v opakovani a porozuméni je klicem ke spravné
diagndze. Od Brocovy afazie se odliSuje zachovanou
artikulaci a neptitomnosti hemiparézy.

Tento typ afazie vznika pfi poskozeni fasciculus
arcuatus dominantni hemisféry nebo pfi 1ézich v oblas-
tech gyrus supramarginalis ¢i auditorni asociaéni ktiry.

Afazie transkortikalni

Tyto formy afazii predstavuji souhrn syndrom, jejichz
1éze spadaji mimo perisylvijskou oblast, pficemz fecova
centra nejsou poskozena. Léze se vétSinou nachazeji ve
vaskularnim hraniénim pasmu mezi fe€isti a. cerebri
media, anterior a posterior. Charakteristickym znakem
je zachovana schopnost opakovani. Rozlisuji se tii typy:
a) motoricka,

b) senzoricka,

c) smisena.

a) Afazie transkortikalni motoricka: spontanni projev
je neplynuly, dysartricky, agramaticky, velice se po-
doba Brocove afazii. Zasadnim odliSovacim nalezem
je zachované opakovani. Porozuméni mluvené feci

i ¢tenému textu je plné zachovano. Doprovodnym
pfiznakem je pravostrannd hemiparéza, na rozdil
od ruky a oblic¢eje jsou vyraznéji postizeny dolni
koncetiny, casto jsou pfitomny projevy prefrontal-
niho syndromu, jako tichop na pravych konéetinach,
saci reflex, apatie, bradypsychizmus. Pfi¢inna léze
se nachazi nad ¢i pfed Brocovou oblasti v levém
frontalnim laloku nebo v suplementarni motorické
aree.

b) Afazie transkortikalni senzoricka: je plynula po-
rucha feci s ¢etnymi parafaziemi, neologizmy, poti-
zemi s pojmenovanim pifedméti, se Spatnym poro-
zuménim, poruchami Cteni i psani. Velice se podoba
Wernickeovée afazii, hlavnim rozliSujicim znakem
je opét zachovana schopnost opakovani. Casto je
vyznacna echolalie, pacient napiiklad mimovolné
opakuje otazky vySettujiciho. Doprovodnym pfi-
znakem muze byt vypadek zorného pole v pravém
hornim kvadrantu nebo pravostranna hemianopsie.
Vznika pii 1ézich na temporookcipitalnim pome-
zi, na rozhrani mezi povodimi a. cerebri posterior
a a. cerebri media.

¢) Afazie smiSena transkortikalni: je vzacnym typem
s napadnymi projevy. Pacienti nemluvi, nerozuméji,
odpovidaji pouze opakovanim. Pfi¢inna 1éze posti-
huje okraj perisylvijské oblasti, ¢imz jsou uvnitt
lezici korova centra odiiznuta od asociacnich oblasti.
Relativné Castou pfic¢inou je uzaver vnitini karotidy.

Afazie anomicka

Mize vzniknout v disledku Iéze jakékoliv fecové oblasti
nebo i pti 1ézich lezicich mimo fecovou kliru, ma proto
nizkou lokaliza¢ni hodnotu. Je béznym symptomem
spise u difuznich poskozeni mozkové tkané, napf. pii
encefalitid¢, zvySeném nitrolebnim tlaku, komoci moz-
kové nebo pfi toxicko-metabolické encefalopatii. Obtize
s vybavovanim slov jsou vSak bézné u mnoha jinych
typu afazii i u poruch neafatickych (Alzheimerova cho-
roba). Anomie ¢asto byva jedinym reziduem jazykového
postizeni po zotaveni se z jakéhokoliv typu afazie. Je
charakterizovana plynulou feci, ktera je prerusovana
pomlkami pfi hledani slov, absenci vyznamonosnych
slov a jejich nahrazovanim zajmeny a nespecifickymi
slovy (to, véc, délat), bézné jsou cirkumlokace. Ostatni
fecové funkce jsou normalni nebo jsou poruseny pouze
minimalné.

Afazie globalni

Vyznacuje se zavaznym postizenim vSech fecovych
funkeci, jak porozuméni, tak fecové exprese i opakovani.
Akutni stadium se mtize projevovat pouze mutizmem.
P1i této afazii je zpravidla pfitomna tézka pravostranna
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hemiparéza, hemihypestezie a hemianopsie, pfic¢inou je
rozsahly mozkovy infarkt v disledku uzavéru levé a. ca-
rotis interna nebo proximalniho useku a. cerebri media.
Jinou pfi¢inou mize byt objemny hemisferalni tumor
nebo masivni krvaceni. Prognéza byva nepfizniva, fada
téchto poruch je i po terapeutické intervenci nevratna.

Afazie subkortikalni

Za subkortikalni afazie jsou zodpovédné zejména léze
talamu a bazalnich ganglii. Pfi talamické 1ézi vznika
klinicky obraz fluentni fec¢ové produkce s ¢etnymi para-
faziemi a neologizmy. Schopnost opakovani je neporu-
Send a uroven porozumeéni je vysoka. Afazie vznikajici
v souvislosti s 1ézemi bazalnich ganglii nemaji jednotny
klinicky obraz.

3.5.2 Diferencialni diagnéza

Diferencialné diagnosticky je tieba odlisit dysartrii,
fecovou apraxii a kognitivné komunikacni poruchy.

Dysartrie (dysarthria, ae, f., 7. dys — predpona znacici
obtiznost, poruchu, arthron —ud, ¢len) je Spatna vyslov-
nost spravné vytvorenych slov. Je poruchou motorickych
modalit feci, nikoliv jazyka, nejedna se o kortikalni
poruchu. Rezultuje z postizeni fonac¢niho a artikula¢niho
svalstva, nervosvalového prenosu, hlavovych nervi,
mozkového kmene, mozecku nebo bazalnich ganglii.
Nejsou pritomny poruchy porozuméni, nevyskytuji se
parafazie, neologizmy, anomie. Ke spektru ptiznakt
fadime poruchy artikulace, pomalé tempo feci, poruchy
polykani, poruchy tvorby hlasu, vysky, sily a kvality
hlasu a poruchy rezonance.

Redova apraxie je ziskana porucha schopnosti vyko-
navat volni artikula¢ni pohyby. Podstatou je porucha
prevodu fonologickych vzorct na artikulacni pohyby,
zplisobena obtizemi v propojeni motorické kiiry domi-
nantni hemisféry se svaly mluvidel. Re¢ je neplynula
s Cetnymi parafaziemi, pfesmykavanim, zaménami, vy-
nechavanim a opakovanim hlasek ve slovech, avsak bez
gramatickych chyb. Klinicky pfipomina dysartrii, ale
chyby ve vyslovnosti jsou ménlivé a nepfedvidatelné.
Tato porucha se vzacné vyskytuje samostatné, obvykle
je soucasti Brocovy afazie. Pfi¢inna 1éze je v oblasti
premotorického kortexu, v blizkosti Brocovy oblasti.

Kognitivné komunikaéni poruchy se vyskytuji pfi
dominantnim postizeni kognitivnich a intelektovych
schopnosti, provazejici syndrom demence, nejcastéji pii
Alzheimerové a Parkinsonové chorobé a pii vaskularni

demenci. Typické jsou ptedevsim poruchy pojmenovani,
deficit kratkodobé paméti, zmény nélad, dezorientace,
pacient nema nahled. Nejsou ptitomny poruchy artiku-
lace, ani parafazie ¢i agramatizmy. Poruchy porozumeéni
se vyskytuji teprve v pozdnich stadiich onemocnéni.

3.6 Lécba

Afatici vyzaduji komplexni rehabilitaci, sestavajici z 1¢-
katské, fyzioterapeutické, psychologické i logopedické
terapie. U pacientll dochazi k naruseni nejen komuni-
kacnich schopnosti, ale i k psychickym a emocionalnim
porucham. Cilem je dosazeni maximalnich schopnosti
komunikace a obnoveni socialnich vazeb.

V casnych fazich cévnich mozkovych piihod pro-
vadi klinicky logoped fecovou stimulaci a dotekovou
rehabilitaci, slouzici k uvédomovani si vlastnich ¢asti
téla. Pokud to Ize, muze pacient pohnout jmenovanou
Casti téla. VEasna stimulace predchazi vzniku logofobie,
depresivnich stavl i nevhodnych fecovych navykd.

V chronické fazi reedukace lze vyuzit terapii skupi-
novou nebo individualni, pfi kterych rozvijime ty druhy
komunikace, které pacient nejvice potfebuje a u nichz
1ze ocekavat zlepSeni. Vyznamnou roli v této fazi hra-
ji rodinni pfislusnici, kteti by méli nemocného vzdy
doprovazet a doma s nim procvicovat ukoly zadané
logopedem.

Pokusy vyuzit k 1é¢bé pacientt s afazii medika-
mentdzni 1éEbu maji dlouhou historii. Vysledky vSak
nejsou prilis povzbudivé. V posledni dobé se rozrostly
poznatky o roli neurotransmiterd a tim i snaha o vyuziti
1é¢iv v rehabilitaci afazie. Ve verbalni fluenci hraje spe-
cifickou tlohu dopaminergni systém L-dopa, zlepSuje
hlasitost, tempo a frazovani. Pfi terapii fluentni afazie
se mohou uplatnit cholinergni 1éCiva.

Zakladni pouzita literatura

1. AMBER, Z., BEDNARIK, J., RUZICKA, E. a kol. Klinickd
neurologie. Praha : Triton, 2004, s. 443-463.

2. BRADLEY, W., DAROFF, R., MERSDEN, C., FENICHEL, G.
Neurology in clinical praktice. Butterworth-Heinemann,
2000, s. 142-152.

3. BRADY, M, KELLY, H., GODWIN, J., ENDERBY, P. Speech and
language therapy for aphasia following stroke. Cochrane
Database Syst. Rev., 2012.

4. KLENKOVA, J. Logopedie. Praha : Grada Publishing, 2006,
s.77-85.

5. LECHTA, V. a kol. Terapie narusené komunikacni scho-
pnosti. Praha : Portal, 2005, s. 203-233.


http://www.amazon.com/s/ref=ntt_athr_dp_sr_1/190-5072923-2015566/190-5072923-2015566?_encoding=UTF8&sort=relevancerank&search-alias=books&ie=UTF8&field-author=Walter G. Bradley DM  FRCP

Afazie

I
6. LECHTA, V. a kol. Diagnostika narusené komunikacni 9. SKODOVA, E., JEDLICKA, I. a kol. Klinickd logopedie. Praha :
schopnosti. Praha : Portél, 2003, s. 202-236. Portél, 2003, s. 168-173.
7. LOVE, RJ., WEBB, WG. Mozek a rec. Praha : Portél, 2009, 10. https://el.If1.cuni.cz/poruchyreci/
s.168-173. 11. http://en.wikipedia.org/wiki/File:Brain_Surface_Gyri

8. MUMENTHALER, M., BASSETTI, C., DAETWYLER, C. Neuro-
logickd diferencidlni diagnostika. Praha : Grada Publishing,
2008, s. 101-108.

31


http://www.grada.cz/dalsi-knihy-autora/Mumenthaler_Marco/

4.1 Definice a klasifikace

4.1.1 Definice

Afta (aphtae, arum, f., 7. afthai — puchyrky) je bolestivy
kulaty nebo ovoidni viidek s rudym halo v okoli na
sliznici Ustni dutiny.

4.1.2 Klasifikace

a) Dle ptlivodu:

o idiopatické afty — rekurentni aftdzni stomatitida,
afty pfi systémovém onemocnéni,
-aphthous-like* ulcers — vyskytuji se u déti a ne-
maji typickou charakteristiku a zacatek,

e Bednarovy afty — defekty na sliznici patra vzni-
kaji pfi porusenti sliznice traumatickym inzultem,
napf. neSetrnym vytiranim 1st.

b) Dle velikosti:
e malé afty,
o velké afty,
e herpetiformni ulcerace.

¢) Dle Cetnosti:
e ojedinélé,
e mnohocetné.

4.2 Patofyziologie

Ptredpoklada se puivod jak hereditarni, tak ptisobeni
faktort ze zevniho prostiedi. Jsou popisovany deficity
vitamint skupiny B a Zeleza, ale jejich suplementa-
ce nevede k hojeni viedd. Dale pak jsou ,,obvinova-
ny* rizné mikroorganizmy, ale pfimy dtkaz nebyl
prokazan.

4 Afty

Karel Lukas

Predpoklada se predispozice, za kterou jsou pokladana
traumata sliznice, ukonceni koufeni, uzkost, stres, precitli-
vélost na soucasti potravin (kyselina benzoova, cinnamal-
dehyd) a hormonalni zmény béhem menstrua¢niho cyklu.

Pti Crohnové nemoci patii afty v ustech (a v celém
travicim traktu) do zakladniho obrazu nemoci. Viedy
v ustech pii ulcerdzni kolitidé byvaji castéji sekun-
darnim projevem choroby, vznikaji pravdépodobné
na podkladé nutri¢nich defektti. V posledni dobé se
ale ukazuje, ze analogické l1éze stejné jako v traniku
mohou byt v celém hornim travicim traktu (od ust az
po duodenum). Zanétlivy infiltrat je zprvu tvofen mo-
nonukleary, pozdéji pti sekundarni bakteridlni infekci
se do n¢j pridavaji cetné neutrofily. Miize byt i granu-
lomatézni zanét.

4.3 Vyskyt

Rekurentni aftozni stomatitida je astéjsi u zen, do 40 let
veku, u nekufaki a osob s vyssim socioekonomickym
postavenim. Tato stomatitida postihne béhem Zzivota
25 % celkové populace. Jiny pramen uvadi, ze je nej-
Cast€jsi v prvnich dvou dekadach zivota a postihuje az
40 % populace (v USA). Asi 10 % pacientt s idiopa-
tickym stfevnim zanétem a 5 % pacientl s celiakii ma
afty v ustech.

4.4 Klinicky obraz

Rekurentni aftézni stomatitida je charakterizovana ul-
ceracemi na sliznici Gstni dutiny, které recidivuji né-
kolik let, vznikaji v kazdém veku, ale zejména v mladé
dospélosti.

Mal¢ afty ma 80 % pacientil s rekurentni aftozni sto-
matitidou. Viidky maji velikost od 2 do 8 mm v primé-
ru, postihuji nekeratinizujici sliznici (labidlni, bukalni,
dna tst, ventralni povrch jazyka, zcela vyjimecné jsou
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na dorzu jazyka, na tvrdém patfe a na dasnich). Hoji se
spontanné do 1014 dnti.

Velké afty jsou méné¢ Casté, nékdy je pro né€ uzivan
termin ,,periadenitis mucosa necrotica recurens®. Viedy
jsou obvykle vétsi nez 1 cm v prameéru.

Tteti, nejméné Casta varianta aftd je nazyvana ,,her-
petiformni ulcerace® (ale nesouvisi s herpetickou stoma-
titidou). Viedy jsou cetné, drobné, velikosti maximalné
$pendlikové hlavicky.

Velké i herpetiformni afty snaseji nemocni daleko hife nez
afty malé. Vyhledavaji ¢astéji odbornou pomoc, jsou bo-
lestivé, hoji se nékolik tydn a mohou postihovat dorsum
jazyka a tvrdé patro, stejné i sliznici rtd a sliznici bukalni.

4.5 Diagndza a diferencialni
diagnoza

4.5.1 Diagnodza

V anamnéze uvadi ¢ast nemocnych recidivujici stoma-
titidy od détstvi. Prvni epizoda stomatitidy je obvykle
hire diagnostikovatelna nez epizody dalsi. Pii vySetfeni
dutiny Ustni jsou afty dobfe viditelné. V laboratornim
vysetfeni je doporucovan krevni obraz, hladina folatu,
vitaminu B12, sérového ferritinu a dale dle podezieni
na systémové onemocnéni (sérologie, kultivace, HIV
atd). Pretrvavaji-li defekty déle nez tfi tydny, je dopo-
ru¢ovana biopsie.

4.5.2 Diferencialni diagnoza

Afty se vyskytuji pti systémovych onemocnénich, ze-
jména pii Adamantiadesové-Behgetoveé syndromu, pii
gluten-senzitivni enteropatii a pfi idiopatickych stiev-
nich zanétech, pii imunodeficientnich syndromech, jako
jsou HIV infekce nebo cyklicka neutropenie.

Prijem a bolesti bficha mohou upozornit na idiopa-
ticky stfevni zanét. Afty se astéji vyskytuji u Crohnovy
nemoci nez u ulcerdzni kolitidy.

Ubytek na vaze a znamky malabsorpce poukéazi na
celiakii. U této nemoci se rekurentni aftozni stomatitida
vyskytuje v 5 %.

Pritomnost genitalnich ulceraci je typicka pro nemoc
Adamantiadesovu-Behgetovu.

Bolesti kloubt nebo artritida a uretritida, ev. o¢ni
zanét ukazi na reaktivni artritidu, specialn¢ na Reitertiv
syndrom.

Pii systémovém lupus erthymatodes patii afty v us-
tech mezi diagnosticka kritéria.

Aftozni stomatitida mize byt soucasti manifestace
HIV infekce.

Zmény v ustech mtize zptisobit i medikace, vy-
skytnou se pfi lé¢n¢€ nesteroidnimi antirevmatiky nebo
betablokatory, ale i pii podavani alendronatu nebo cy-
totoxickych agens.

Afty mize zplisobovat také sodium lauryl sulfat
[CH,(CH,), OSO,Na], coz je soucast zubnich past.

Aftézni stomatitidu mohou piisobit viry — herpangi-
na (Coxsackie A, B), pii které je bolest v krku, bélavé
vezikuly na mékkém patte, uvule a tonsilach, ale nejsou
postizeny dasné (!). Herpangina se vyskytuje u starSich
déti a dospivajicich, spiSe v letnich mésicich.

Syndrom ruka—noha—sta je enterovirova vezikuloz-
ni stomatitida (Coxsackie A16) s typickou exantémovou
lokalizaci v duting Ustni, na dlanich rukou a ploskach
nohou.

Slintavka a kulhavka (Foot and Mouth Disease,
Aphtae epizooticae) je akutni nakazlivé virové one-
mocnéni sudokopytnikti charakterizované horeckou,
tvorbou typickych puchyit a aftt na sliznici dutiny
ustni, na mulci, nozdrach a sparcich. Onemocnéni zpi-
sobuje virus slintavky a kulhavky, patiici mezi RNA
viry z &eledi Picornaviridae rodu Aphtovirus. Clovék
onemocni velice ziidka.

Pokud se vied nehoji po nékolik tydnech, je nutné
vyloucit karcinom (¢asto je pfitomna homolateralni
lymfadenopatie).

Recidivujici afty mtize zpisobit kariézni chrup nebo
poskozeni stravou — ofechy, Sipkova povidla, topinky
(tab. 4.1).

4.6 Lécba

Pokud se nepodafi prokazat pti¢inu, je 1écba obvykle
omezena na 1é¢bu bolesti a redukei zanétu. V ptipadé,
7e je prokdzana pficina ulceraci, je nutné ji 1&Cit.
Nemocny se musi vyhybat moznym tstnim trauma-
tim (napf. tvrdy zubni kartacek, topinky apod.), mél by
vyloucit z potravy kyselé a drazdivé potraviny a napoje.
Proti bolesti ochranuji topicka anestetika (lidokain)
a protektivni bioadheziva. Hojeni mohou uspisit topické
kortikosteroidy — uziva se 1% triamcinolon dentalni
pasta (napf. Kenalog in orabase®), kterymi je defekt
potiran nékolikrat denné€. Stav mohou zlepsit i antimi-
krobialni Gstni vody (napt. Listerin mouthwash®) nebo
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Tab. 4.1 Afty — diferencialni diagnostika

infekce

herpes simplex (rekurujici viedy)
varicella

infek¢éni mononukledza

[@i\Y

HIV/AIDS (perzistujici)

TBC

plisné

leishmaniéza

syfilis

syndrom ruka-noha-usta
slintavka a kulhavka (Foot and Mouth Disease, Aphtae epizooticae)

cévni okluze

vaskulitidy

Adamantiadestv-Behcetlv syndrom, Wegenerova granulomatéza
mikroskopicka polyangiitida

kozni onemocnéni pemphigus vulgaris

bulézni pemphigoid

lichen planus

histiocytéza

erythema exsudativum multiforme (Stevensuv-Johnson(v syndrom)
mukdzni membranoézni pemfigoid

dlazdicobunécny karcinom

sekundarni
celiakie

cyklicka neutropenie
karcinom

traumata ustni sliznice

reaktivni artritida (Reiterdv syndrom)

systémovy lupus erythematodes

léky (NSA, betablokatory, alendronat, cytostatika, ASA)
sodium lauryl sulfat [CH,(CH,),,050,Na] = sou¢ést zubnich past

chlorhexidin. Dale 1ze uzit k vyplachlim antibiotika
(napt. 100mg kapsle doxycyklinu rozpusténa ve 10 ml
vody — 4krat denné k vyplachim).

Pfi tézké aftozni stomatitide jsou tyden systémove
podavany kortikosteroidy (30—-60 mg oralné aplikova-
ného prednisonu nebo prednisolonu). Byl uzit i thali-
domid 50-100-200 mg denné po dobu dvou mésicu. Pfi
refrakternich viedech byl zkousen levamisol, kolchicin
nebo pentoxyfilin.

Pii idiopatickych stfevnich zanétech aftozni stoma-
titida casto dobfe odpovi na 1é¢bu stieva. Refrakterni
afozni stomatitida kompletné vymizi po biologické
1écbé (anti-TNFa), ale zatim chybi kontrolované studie.

Podpoieno projektem MZ-RVO VFN64165
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5.1 Definice a klasifikace

5.1.1 Definice

Akromegalie (acromegalia ae, f., I. akros — vrchni, ve
Spici, 7. megas-megalo — velky) je onemocnéni, které
je zptsobené nadmeérnou produkei ristového hormonu
v dospélosti, kdy jsou jiz uzavieny rustové stérbiny,
projevuje se zvétSovanim akralnich ¢asti téla, tedy usi,
nadoc¢nicovych oblouki, nosu, brady, rukou, nohou a je
pfitomna organomegalie.

5.2 Patofyziologie

Rustovy hormon [growth hormone (GH)] je polypep-
tid secernovany somatotropnimi buiikami ptedniho
laloku hypofyzy; jeho sekrece je ovliviiovana z hy-
potalamu somatoliberinem a somatostatinem. U¢inky
tohoto hormonu jsou jak kratkodobé, tak dlouhodobé.
Za jeho nadprodukci je takika vzdy zodpovédny tumor
hypofyzy, obvykle adenom. Zcela vyjimecné jsou to
ektopické tumory produkujici somatoliberin (gonado-
tropin-releasing hormone — GHRH). Ke klinické mani-
festaci obvykle dochazi tehdy, kdyz tumor svou velikosti
zpusobuje lokalni syndrom. Presahuji-li tumory svou
velikosti 10 mm, mluvi se o makroadenomech. U nich
je zavaznym projevem porucha vizu, jejiz pfi¢inou je
poskozeni zrakovych drah. Nakonec muze dojit i k upl-
né slepoté. Tyto zmeény jsou bohuzel jiz ireverzibilni
a zUstavaji i po odstranéni pfi¢iny. Rist tumoru mtize
vést take k utlaku zbylé hypofyzarni tkané a zplsobuje
panhypopituitarizmus. Muze dojit i k utlaku hypotalamu
s pfiznaky hypotalamickych onemocnéni.

5 Akromegalie

Jana Mengerova

5.3 Vyskyt

Akromegalie je onemocnéni, které fadime mezi vzacna,
jeji incidence se uvadi cca 4 ptipady na 1 000 000 oby-
vatel za rok a prevalence je 40—70 na 1 milion obyvatel.

5.4 Klinicky obraz

Plisobeni somatotropniho hormonu je komplexni a po-
stihuje cely organizmus, plyne z toho tedy celé fada
klinickych projevi. Zpocatku se miize objevit jen necha-
rakteristickd bolest hlavy, ktera je projevem lokalniho
syndromu, bolest miize byt velmi intenzivni a jeji para-
doxni Gstup muize souviset s destrukei selarniho diafrag-
matu. Vlivem intrakranialni expanze tumoru, jakozto
dalsiho projevu lokalniho syndromu, se mohou objevit
i pfiznaky, které mohou byt pfitomny pii onemocnéni
hypotalamu, tedy porucha regulace vegetativnich funkci
(poruchy spanku, teploty, krevniho tlaku a pulzu), me-
tabolickych funkci (porucha regulace piijmu a vydeje
tekutin a potravy). Bohuzel pozdnim pfiznakem, ktery
je vsak uz znamkou pokrocilého procesu, je porucha
vizu z Gtlaku optického chiazmatu, ktera se manifestu-
je vypadky zorného pole — bitemporalni hemianopsii.
Dalsim klinickym projevem z vlastniho biologického
ucinku hormonu je rist akralnich ¢ésti. V obliceji pozo-
rujeme zvétsovani nadocnicovych oblouki, mandibuly,
napfimovani jejiho thlu doprovazené rozestupem zubt
a zvysenou tvorbou kazti, makroglosii s otisky zubt.
K rtstu prstit dochazi apozici kostni hmoty do $itky,
ale na jejich celkovém zvétSeni se podili i prosaknuti
mekkych tkani pti pritomné retenci tekutin (aktivace
RAAS jako dalsi biologicky ucinek rastového hormo-
nu). Postizeny jsou také klouby, ztraceji sviyj uslechtily
tvar — akromegalicka artropatie, zvyraziuje se hrudni
kyfoza. Fyzikalnim vySetienim mzeme prokazat zvét-
Seni srdce, kardiomegalii (akromegalicka kardiopatie).
Je pritomna hypertenze.
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Biologickym ucinkem rlstového hormonu je i vznik inzu-
linové rezistence a s tim souvisejici riziko vzniku poruchy
glycidového metabolizmu ve smyslu poruchy glukézové
tolerance nebo diabetes mellitus, objevuje se cca u 20 %
postizenych.

Je ptitomna hypertrofie potnich a mazovych zlaz s jejich
zvysenou funkci. Mohou se vyskytovat benigni kozni
tumory (acanthosis nigricans). Lze pozorovat zvétseni
§titné zl1azy — strumu. Je mirné vyssi riziko onemocnéni
kolorektalnim karcinomem (tab. 5.1 a 5.2).

5.5 Diagndza a diferencialni
diagnoza

5.5.1 Diagnéza

Pro diagnozu je patognomonicky vzestup koncentrace
rustového hormonu v plazmé (norma u zen:1,5-3 ug/I,
u muzt: 1-2 ug/l). Sekrece GH je epizodicka, proto
je pii odbéru nutné vysettit 3 vzorky odebirané na-
la¢no v hodinovém intervalu. Pokud hodnoty ne-
jsou jednoznaéné patologické (jsou uvadény hodno-
ty 100-200 ug/l) a pohybuji se jen u hranice normy,
byva pfitomna ztrata diurnalniho rytmu (no¢ni vzestup
beéhem spanku a ranni pokles) jako dilezity ptiznak.
Pro diagndzu je také ptinosny pGTT, kdy po zatézi
standardnim mnozstvim 75 g glukézy v roztoku je po
1. a 2. hoding zjistovana koncentrace GH v plazmé.
U zdravého jedince hodnota koncentrace GH klesa
pod 0,4 ug/l a u nemocného pacienta nedochazi k této
supresi. Pro diagndzu je rovnéz prospésné stanoveni
sérové koncentrace IGF-I (Inzulin-like growth factor I,
somatomedin-C), jehoz hodnoty jsou z&vislé na pohla-

Tab. 5.1 Projevy z expanze tumoru hypofyzy

vi a véku, ale jeho hodnoty jsou béhem dne stabilni.
U nemocnych se ¢asto vyskytuje porucha glycidového
metabolizmu, az u 20 % pacientl je piitomen diabetes
mellitus. V laboratornich vysledcich je také pfitomen
vzestup ALP, vyssi fosfatemie i fosfaturie a také vzestup
osteokalcinu jako projev kostni remodelace.

Ze zobrazovacich metod indikujeme MR k prikazu
pritomnosti adenomu v hypofyze. Déle vySetiujeme
o¢ni perimetr a pii progresi adenomu, kdy je nebezpeci
vzniku hypopituitarizmu, je nutnou sou¢asti komplexni
vySetfeni ve sloZce tyreoidalni, gonadalni a adrenalni.

vewr

v klinickych projevech se manifestuje jako posledni.

5.5.2 Diferencialni diagnéza

U akromegalie je zcela ptevazujici sporadicky vyskyt,
ktery je tfeba odlisit od vyskytu v ramci znamych ge-
netickych syndromi, konkrétné MEN-I, kdy se u paci-
enta objevuji dalsi ze slozek syndromu, nebo syndrom
McCuneuv-Albrighttv, pokud neprokazeme selarni ani
extraselarni pfitomnost tumoru. U déti je tieba odlisit
jiné pficiny zrychleného rastu, dale akromegaloidni
habitus, ktery je nutné odlisit i u dospélych, kdy ne-
prokazujeme laboratorné zvySenou hladinu rastového
hormonu. Nedilnou souéasti diferencialni diagnostiky
akromegalie je diferencialni diagnostika jejich pficin,
tedy zda se jedna o adenom ¢i karcinom adenohypofy-
zy, €1 pochazi nadprodukce GH z jiného nadoru, jako
napiiklad z nadort bun€k Langerhansenovych ostrivkt
nebo v ramcei lymfomt, ¢i zda se jedna o nadproduk-
ci somatoliberinu pfi tumoru hypotalamu nebo jeho
ektopickou tvorbu u malobunééného karcinomu plic,
bronchialniho karcinoidu, medularniho karcinomu §titné
zlazy, tumort bunék z Langerhansenovych ostrivku,
adenomu kury nadledvin, ¢i feochromocytomu.

z utlaku tractus opticus
hemianopsie, slepota

horni kvadrantové nebo bitemporalni defekty zorného pole, skotomy, bitemporalni

z utlaku sinus cavernosus

ptoza vicka, diplopie, oftalmoplegie, poruchy citi v obliceji

z utlaku centralnich struktur

cefalgie, hydrocefalus, psych6zy, demence

z Gtlaku hypotalamu

systému

poruchy termoregulace, ptijmu tekutin, pocitu zizné, poruchy prijmu potravy, diabe-
tes insipidus, poruchy spanku, poruchy chovani, poruchy vegetativniho nervového

z utlaku frontalniho laloku

poruchy osobnosti, poruchy ¢ichu

z utlaku temporalniho laloku | temporalni epilepsie
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Tab. 5.2 Projevy z hypersekrece rlistového hormonu

zvétseni akralnich partii nadocnicové oblouky
usi

nos

Celisti

jazyk

ruce a nohy

projevy muskuloskeletalni poruchy artikulace kloub
predcasny rozvoj artrézy
artralgie

kyfoskoliéza

proximalni myopatie
svalova slabost

postizeni kGize a podkozi

benigni kozni tumory
acanthosis nigricans

cutis verticis gyrata
hypertrichéza, hirsutizmus

ztlusténi kGze, zmnozeni podkozniho vaziva
hypertrofie mazovych Zlaz, zvy$ena seborea
hypertrofie potnich Zlaz, zvysené poceni

projevy kardiovaskularni arteridlni hypertenze

kardiomyopatie

hypertrofie a fibr6za myokardu

poruchy srde¢niho rytmu a vedeni
dysfunkce levé komory srde¢ni
predcasny rozvoj aterosklerézy a ischemické choroby srde¢ni

projevy gastrointestinalni makroglosie

hepatosplenomegalie

kolorektalni karcinom

cholecystopatie (litidza, polypy)
polypy tlustého stfeva (adenomatdzni)

projevy metabolické inzulinova rezistence
hypercholesterolemie
hyperfosfatemie
hyperkalciurie

porucha glukézové tolerance, diabetes mellitus

5.6 Lécba

V soucasné dob¢ je metodou prvni volby operaéni fe-
Seni, neurochirurgické odstranéni nadoru. Pokud tato
terapie neni Uspesna, pristupujeme k 1écbe¢ zarenim
(stereotakticka radioterapie) nebo k farmakologické
terapii, kdy za G¢innou je povazovana terapie super-
aktivnimi analogy somatostatinu s prodlouzenym 0¢in-
kem, jako je lanreotid a octreotid. Tyto preparaty jsou
schopné vyrazné snizit hormonalni aktivitu, dokonce
vést i k jeji normalizaci a u n¢kterych pacientd vedou
1 k podstatnému zmenseni nadorové masy. U ¢asti pa-
cienttl, ktefi na tuto 1écbu dostatecné nezareaguji, lze

pouzit v kombinacni terapii pegvisomant, coz je anta-
gonista rustového hormonu.
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6.1 Definice a klasifikace

6.1.1 Definice

AKrotizmus je ztrata hmatatelnosti rozepéti stény cé-
v(y), které je vyvolané postupujici tlakovou vinou vznik-
lou vypuzenim tepového objemu do elastické trubice.

6.1.2 Klasifikace

a) Dle patofyziologie
Zakladnimi predpoklady pro detekci tepu jsou pfitom-
nost pulzatilniho zdroje (1) toku (2) krve (3) elastic-
kou (4) trubici—cévou (5). Z tohoto pohledu lze ztratu
pulzu rozdelit do Sesti zakladnich patofyziologickych
kategorii:

1. ztrata cévy:

a) vrozena (napf. vzacné se vyskytujici jedno-
stranna aplazie vnitfni karotidy),

b) ziskana [posttraumaticka, iatrogenni — po
odbéru (a. radialis k cévnim rekonstrukcim)],

2. ztrata toku:

a) z centralnich pficin — srdecni zastava,

b) z mistnich pficin — obstrukce ¢i tésna stendza
(proximalné od mista zjistovani pfitomnosti
tepu):

e embolizace,

e tromboza,

» ateroskleroticky plat,

*  zandt stény cévy (systémova onemocné-
ni, Takayasuova arteriitida, Buergerova
choroba),

e direkce,

* kombinace zmén vyse uvedenych,

3. ztrata pulzatilniho charakteru zdroje toku — ne-
pulzatilni nahrady ob¢hu,
4. pokles tepového objemu (tézka hypovolemie),

6 Akrotizmus

Miroslav Kocik

5. zména kvality cévni stény — t€zka ztrata poddaj-
nosti cévni stény,
6. kombinace vyse uvedenych zmén.

b) Dle rozsahu lIze ztratu tepu délit na:
» generalizovanou — pulzace nejsou hmatné nikde,
» lokalizovanou — pulzace neni hmatna pouze
v nékteré lokalizaci.

¢) Dle ¢asového vzniku ztraty tepu:
 akutni (napf. zastava ob&hu, embolizace do tepen
dolni koncetiny),
» chronicka (napf. uzavér femoralni tepny postup-
n¢ vznikly aterosklerotickym procesem).

6.2 Patofyziologie

Vypuzenim tepového objemu srdcem v prabéhu systoly
do elastické trubice — tepny dochézi ke vzniku tlakové
viny ve sténé cévy, ktera se dale §iii sténami elastickych
tepen do periferie a odtud po odrazu zpét. Hlavnim vy-
znamem vzniku a §ifeni této tlakové viny je prevedeni
pulzatilniho toku krve na tok kontinualni.

Velikost tepu je zavisla na pulzovém krevnim tlaku
a vlastnostech cévy. Pulzovy krevni tlak (vypocitatelny
jako rozdil mezi systolickym a diastolickym krevnim
tlakem) je pfimo umérné zavisly na tepovém objemu,
tuhosti cévni stény a nepfimo je zavisly na periferni
cévni rezistenci.

6.3 Vyskyt

Z4dna data tykajici se prevalence/incidence ztraty pulzu
nejsou v literatufe dostupna, nicméné vyskyt ztraty
pulzu je jisté velmi vysoky (amrti, obstrukéni cévni one-
mocnéni, aterosklerdza, Sokové stavy, mimotélni ob¢hy,
pouzivani nepulzatilnich nahrad obéhu) a u kazdého



Akrotizmus

jedince bude ztrata pulzu diagnostikovana nepochybné
minimalné jednou.

6.4 Klinicky obraz

Klinicky obraz ztraty pulzu je zavisly predevsim na
skutecnosti, zda je ztrata pulzu spojena s tkanovou hy-
poperfuzi/aperfuzi ¢i nikoliv.

Generalizovana ztrata pulzu zptisobena selhanim
zdroje krevniho toku (srdce, mechanické srdeéni pod-
pory) je spojena s obrazem zastavy ob¢hu a povede,
nebude-li pfi¢ina ihned odstranéna, ke smrti jedince.

Generalizovana ztrata pulzu zptisobena selhanim
pulzatilniho zdroje krevniho toku nahrazena nepulza-
tilni ndhradou ob&éhu naopak neni spojena s tkanovou
hypoperfuzi/aperfuzi a jedinym nalezem je nemoznost
detekce tepu.

V ptipadé lokalizované ztraty pulzu zavisi na rych-
losti ztraty krevniho prttoku a schopnostech kolateral-
niho fecisté kompenzace prokrveni tkani.

Akutni lokalizovana ztrata tepu, ktera vétsinou neni
spojena s moznosti kolateralniho prutoku, je doprova-
zena ischemii tkani v zasobovacim teritoriu postizené
tepny a symptomatologie vyplyva z dotéenych tkani/
organt (mozkova ptihoda pfi uzavéru karotidy, ischemie
koncetin pfi uzavéru tepen koncetiny).

Chronicka lokalizovana ztrata tepu muize byt, ale
nemusi, doprovazena symptomy z ischemie tkani v zaso-
bovacim teritoriu dotcené tepny v zavislosti na rozsahu/
schopnostech kolateralniho feciste.

6.5 Diagndza a diferencialni
diagnoza

6.5.1 Diagndza

Jak jiz vyplyva z vyse uvedeného textu, nalez generali-
zované/lokalni ztraty tepu je tieba hodnotit v kontextu
se znamkami pfitomnosti hypoperfuze/ischemie tkani
v zasobovacich oblastech cév bez detekovatelného tepu.

Diagnostika ztraty tepu je zna¢nym zplsobem zavisla na
zkuSenostech a schopnostech vysetfujiciho a v pfipadech
nékterych cév muze byt pro nezkuseného vysetfujiciho
vpravdé obtizna (a. poplitea, a. axillaris).

V zadném piipadé vSak nejistota v diagnostice ztraty
tepu nesmi v urgentnich stavech vést k prodleni v za-
hajeni 1é¢ebnych ukont (viz diagnostika zastavy obéhu
a zahgjeni kardiopulmonalni resuscitace).

6.5.2 Diferencialni diagnoza

Generalizovana ztrata tepu spojend s bezvédomim je
jednou ze znamek (nahlé) smrti. V této souvislosti je tie-
ba zduraznit, ze dle stavajicich, platnych doporuceni pro
kardiopulmonalni resuscitaci (z roku 2012) ptedstavuje
u dospélych jiz bezvédomi spojené s bezdesim indikaci
k zahajeni neodkladnych ozivovacich pokust a v této
souvislosti neni pozadovéano potvrzeni ztraty tepu.

Akutni lokalizovana ztrata tepu je vétSinou dopro-

vazena:

1. mistnimi znamkami hypoperfuze a ischemie tkani,
tam kde je lze pii objektivnim vysetfeni posoudit
(lividita, cyanoza, ztrata kapilarniho navratu, chlad),

2. ztratou funkce postizenych tkani [porucha citlivosti
(koncetiny), porucha hybnosti (koncetiny), neurolo-
gicka symptomatologie/bezvédomi v ptipadé posti-
zeni mozku (v ptipad¢ akutniho uzavéru a. carotis
trombem/embolem ¢i disekci, disekce aorty)].

Chronicka lokalizovana ztrata tepu mize byt v za-
vislosti na kapacité kolateralniho fecisté doprovazena:
e Dbledosti, periferni cyanozou (koncetiny),

ztratou koznich adnex (koncetiny),

poruchami koznich adnex (nehty),

defekty kozniho krytu (koncetiny),

bolestivosti namahovou (klaudikace) ¢i klidovou
(koncetiny),

poruchami ¢iti (koncetiny),

e neurologickou symptomatologii (mozek).

6.6 Lécba

Lécba ztraty pulzu (je-li indikovana) je jednak 1é¢bou
zéakladniho onemocnéni, které vedlo ke ztraté pulzu
[zastava ob¢hu (kardio-pulmo-cerebralni resuscitace),
zanétliva onemocnéni cév (imunosupresivni 1écba),
ateroskler6za (antiagregacni Iécba, 1écba statiny, reha-
bilitace)] a soucasné v indikovanych ptipadech 1é¢bou
reperfuzni [chirurgicka (trombektomie, embolektomie,
cévni plastiky, cévni rekonstrukce-bypassy, chirurgické
oSetieni direkce aorty), katetrizacni (intravaskularni
intervence, intravaskularni trombolyticka 1écba), farma-
kologicka (antikoagulacni) ¢i kombinace]. V podrob-

6
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nostech jednotlivych 1é¢ebnych modalit odkazujeme Zakladni pouzita literatura
zvidavého Etenafe na piislusné monografie vénujici se 1. GANONG, WF. Prehled lékafské fyziologie. Jihlava : H&H,
jednotlivym onemocnénim a metodam. 1999.
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Resuscitation, 2010, 81, p. 1219-1276.
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7.1 Definice a klasifikace

7.1.1 Definice

Alkaloéza je oznacenim pro procesy, které vedou ke
ztratam kyselin nebo hromadéni bazickych latek v or-
ganizmu. Podobné jako pfi acidoze se o piitomnosti této
poruchy nejlépe presvédcime stanovenim parametrQ
acidobazické rovnovahy v arterialni krvi. Alkal6za se
vétsinou projevi vzestupem pH arterialni krve nad 7,45
(tzn. dochazi k alkalemii).

7.1.2 Klasifikace

a) Podle patofyziologického mechanizmu vedoucimu

k alkaloze je nejCastejsi rozdéleni:

* respiracni alkal6za — zpisobena zvysenym
odstrafiovanim CO, z organizmu, coZ vede k hy-
pokapnii,

* metabolicka alkal6za — projevi se obvykle
primarné zvysenou koncentraci bikarbonatu,
pfi¢inou jsou ztraty kyselin ¢i nadmérny pfivod
bikarbonatu.

b) Dle délKky trvani a pfitomnosti kompenzac¢ni reakce
délime alkalozu na:

e akutni,

* chronickou (kompenzovanou), mize se vysky-
tovat samostatné, nebo v ramci kombinovanych
poruch acidobazické rovnovahy (viz kapitola 1
Acidoza).

7.2 Patofyziologie

Zakladni informace o regulaci acidobazické rovnovahy:
viz kapitola 1 Acidoza.

7 Alkaloza

Petr Busek

Respiraéni alkal6za je zptisobena alveolarni hyper-
ventilaci se zvy$enym odstratiovanim CO,. Hypokapnie
trvajici déle nez 2—6 hodin je postupné kompenzovana
snizenym vylu¢ovanim vodikovych kationtd mo¢i (po-
kles sekrece NH,*, titrovatelnych kyselin, reabsorpce
HCO;), coz se projevi snizenim koncentrace bikarbo-
natu v séru.

Z hlediska vzniku metabolické alkalozy je dilezité
poznamenat, ze ledviny maji za normalnich okolnosti
velkou kapacitu vylucovat bikarbonat. Pfetrvavani alka-
16zy je tedy znamkou, Ze této schopnosti neni vyuzivano
a dochazi ke zvysSené resorpci bikarbonatu v ledvinach
navzdory jeho nadbytku v organizmu. Nejcastéji se tak
déje v dusledku soucasné ztraty tekutin, chloridovych ¢i
draselnych iontd, disledkem ¢ehoz dochazi v ledvinach
ke zvySené sekreci vodikovych kationtl v distalnich
tubulech. Typickym stavem vedoucim k t€émto zmé-
nam je protrahované zvraceni: zpocatku je do moci
filtrovano velké mnozstvi bikarbonatu, ktery nejsou
ledviny schopné dostatecné resorbovat. Do sbérnych
tubuld se v diisledku toho dostava nadbytek NaHCO,,
sodny kationt je jen z&asti resorbovan vyménou za dra-
selny (tyto ztraty drasliku do mo¢i jsou hlavni pfici-
nou hypokalemie u zvraceni!). Moc¢ v této Casné fazi
obsahuje velké mnozstvi sodnych a draselnych iontd
nosti bikarbonatu. V pribéhu 3—4 dni nartista schopnost
ledvin filtrovany bikarbonat resorbovat (v souvislosti
s poklesem cirkulujiciho objemu a chloridi) a klesa
koncentrace vylu¢ovanych sodnych a draselnych iontt
a paradoxné téz pH moci (pod 5,5), navzdory pfitomné
alkaloze. Stav se upravi po suplementaci NaCl ¢i KCl.

Druhym mechanizmem vedoucim ke zvysené re-
sorpci bikarbonatu v ledviné je hyperaldosteronizmus
v dusledku autonomni produkce aldosteronu, ktery je
provazeny hypokalemii. Vztah metabolizmu drasliku
je uzce spjat s metabolickou alkalézou: alkalemie za-

vvvvv

vymeénou na vodikové kationty), zaroven hypokalemie
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nékolika mechanizmy v ledvinach vede ke zvysené
sekreci vodikovych kationtti do moci, zvySené resorpci
bikarbonatu a tim k alkaldze. Alkalozu vyvolava téz po-
kles koncentrace zaporné nabitych bilkovin (predevsim
albuminu), ktery je v zajmu zachovani elektroneutrality
plazmy provazen vzestupem bikarbonatu. Tento mecha-
nizmus je zodpovedny za alkalozu pozorovanou u hypo-
albuminemickych pacientli v intenzivni péci a u pacient
s poruchou jaternich funkeci (zde se spolupodili porucha
detoxikace amonnych iontti). Metabolicka alkaloza je
kompenzovana snizenou ventilaci, ktera vede k vze-
stupu PaCO, (kompenza¢ni rovnice a nomogram viz
tabulka 1.2 a obrazek 1.2 v kapitole Acid6za). Rozvoj
kompenzacni hyperkapnie je u zdravych jedinci znacné
limitovan soucasn¢ vznikajici hypoxemii, ktera vede
k aktivaci dechového centra. U nemocnych s poruchami
ventilace v§ak mize i mirné alkalemie pfedstavovat
prekazku odpojeni od umélé plicni ventilace v disledku
ohrozeni pacienta hyperkapnii a hypoxemii.

Alkaléza vedouci k alkalemii mé za nésledek kon-
strikei arteriol, coz se miiZe projevit snizenym pritokem
koronarnim fecistém a centralnim nervovym systémem
(CNS). Pritok CNS klesa linearné cca o 2 % pii poklesu
PaCO, o 1 mm Hg (0,133 kPa). Timto mechanizmem
jsou vysvétlitelné neurologické symptomy provazejici
hyperventilaci. Déle klesa prah pro srde¢ni dysrytmie.
Afinita hemoglobinu ke kysliku se zvysuje, kyslik je
obtiznéji uvolnovan do tkani, je stimulovana anaerob-
ni glykolyza s rozvojem laktatové acidézy. Dochazi
ke zvysené vazbé kalciovych iontli na zaporné nabité
bilkoviny a tim k poklesu koncentrace ionizovaného
kalcia, vznika distribu¢ni hypokalemie a hypofosfate-
mie (pfesun draselnych a fosfore¢nych iontd do bun¢k,
vyraznéji je to u metabolické alkalozy).

7.3 Vyskyt
Alkaléza muze provazet fadu stavt (tab. 7.1). Nejcas-

t&jsi pficinou je protrahované zvraceni, hypovolemie,
uzivani diuretik a hypokalemie.

7.4 Klinicky obraz

Klinicky obraz je do zna¢né miry dan stavem vyvola-
vajicim poruchu acidobazické rovnovahy.

7.4.1 Respiracni alkaloza

Akutni respiracni alkaléza miize zpusobit zavrate,
zmatenost, palpitace, parestezie (typicky cirkumoralné

a v koneccich prsti), kiece, synkopu. Neurologicka sym-
ptomatologie véetné bolesti hlavy souvisi se snizenym
pritokem CNS. Chronicka respiracni alkal6za je Casto
asymptomaticka. Objektivné je patrna hyperpnoe ¢i
tachypnoe, mohou byt pfitomny karpopedalni spazmy.

7.4.2 Metabolicka alkaldza

Metabolicka alkal6za se mlze projevovat znamkami
hypokalcemie, bolestmi hlavy, letargii, mohou se objevit
ktece, snaze dochazi k manifestaci anginoznich obtizi
a srde¢nich arytmii. Soucasné pfitomna hypokalemie
muze vést ke svalové slabosti.

7.5 Diagndza a diferencialni
diagnoza

7.5.1 Diagndza

Diagnoza je stanovena na zaklad¢ vySetfeni krevnich
plyni a mineralogramu, vhodné je dale stanoveni sé-
rového albuminu (hypoalbuminemicka alkaloza), po-
souzeni jaternich funkci a funkce ledvin. V nejasnych
pripadech pomutze stanoveni koncentrace mineralt
v moc¢i (viz dale). Dale viz téz kapitola 1 Acidoza.

7.5.2 Diferencialni diagnéza

Anamnesticky dtlezité tidaje pro urceni pticiny alkalozy
jsou zvraceni (i samonavozené!) ¢i odsavani zaludec¢ni
$tavy nazogastrickou sondou a 1écba diuretiky. Ve fy-
zikalnim nalezu se zamétfujeme na posouzeni volemie
(pozor vsak na snizeni efektivniho cirkulujiciho volu-
mu pii pfesunu tekutin do tfetiho prostoru), v piipadé
podezieni na samonavozované zvraceni patrame po
drobnych poranénich na dorzu prstti a rukou, erozich
zubu a hypertrofii pfiusnich slinnych zlaz. Dechova
frekvence a dechovy objem jsou voditkem k rozpoznani
respiracni alkalozy.

7.5.2.1 Respiracni alkaloza

Akutni respiraéni alkaléza mize byt vyvolana hypo-
xemii (z jakékoli pfic¢iny), uzkosti, bolesti, septickym
stavem, infekci CNS, iktem, onemocnénimi plic (pneu-
monie), je typicka pro intoxikaci salicylaty.
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Tab. 7.1 Alkal6za

typ alkalézy mechanizmus

mozny vyvolavajici stav

respiracni alkal6za centrdIni stimulace dychani

bolest, Uzkost, horecka, cerebrovaskularni onemocnéni,
meningitida, nddory CNS, trauma

hypoxemie, hypoxie tkani

pneumonie, plicni edém, plicni embolie, zdvazna anémie,
vyskova nemoc

léky a hormony

téhotenstvi, progesteron, salicylaty, teofylin, katecholaminy

rdzné

sepse, jaterni selhani, mechanické hyperventilace

metabolicka alkaléza | ztraty kyselin v travicim traktu *

zvraceni, odsavani zalude¢niho obsahu sondou,
vilézni adenom, naduzivani laxativ (alkal6za ziejmé jako
nasledek hypokalemie)

ztraty kyselin ledvinami

primdrni i sekundarni hyperaldosteronizmus ** (volumode-
plece, srdecni selhani, jaterni cirhdza s ascitem, nefroticky
syndrom, stendza a. renalis, nadprodukce reninu tumorem),
latky inhibujici inaktivaci kortizolu na méné aktivni metaboli-
ty ** (glycyrrhizin, napf. ve skotici, Zvykacim tabaku)
BartterGv **a Gitelmanudv ** syndrom (vzacné vrozené inakti-
vujici mutace iontovych transportérd v ledvinych tubulech),
klickova a thiazidova diuretika * **,

hypokalemie a hypomagnezemie **,

podani anionickych latek jako penicilin, ticarcilin (zvysi vylu-
¢ovani K+ a H*)

nadbytek bikarbonatu

osthyperkapnicky * (pretrvdvajici ledvinnd kompenzace pfi
rychlé Upravé chronické respiracni acidozy),

po korekci acidézy zptsobené organickymi kyselinami (lak-
tat, ketolatky),

exogenni bikarbonat ** (milk-alkali syndrom pii chronickém
uzivani bikarbonatu vapenatého), aplikace krevnich derivatl
s citrdtem sodnym

Zdroj: volné dle DONOSE, TD. jr. Acidosis and alkalosis. In: BRAUNWALD, E. (Ed.) Harrison s principles of internal medicine.

15" ed., New York : McGraw-Hill, 2001, p. 283-291.

http://www.merckmanuals.com/professional/endocrine_and metabolic_disorders/acid-base regulation _and disorders/metabo-

lic_alkalosis.html

Legenda: * metabolicka alkaloza korigovatelna substituct CI, koncentrace Cl- v moci pod 20 mmol/l
** metabolicka alkaléza nekorigovatelna substituci CI, koncentrace CI- v moci nad 20 mmol/I

Priklad hodnot vysetieni krevnich plynd, které po-
ukazuji na ptitomnost akutni respiracni alkalézy: pH 7,5,
PaCO, 3,9 kPa, HCO, 22 mmol/l.

pH je alkalické, coz je vysvétlitelné snizenym par-
cialnim tlakem CO,. Hodnota bikarbonatu je v normé,
tj. nestacila se uplatnit ledvinna kompenzace (snizeni
tabularni exkrece vodikovych kationtti a v disledku
toho pokles sérového bikarbonatu).

Chronicka hypokapnie se vyskytuje napf. v téhotenstvi,
u jaterniho selhani, intersticialnich plicnich procesu, vys-
kové nemoci.

Z hlediska dalsiho postupu je dilezité rozliSit nezavazné
pric¢iny (uzkost) od zavaznych (vzdy zvazit moznost
plicni embolie!) a u hyperventilujiciho pacienta dife-
rencialné diagnosticky odlisit kompenzatorni hyperpnoi
u metabolické acidozy (Kussmaulovo dychani).
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7.5.2.2 Metabolicka alkaléza

Prikladem by mohly byt nasledujici hodnoty vyset-
feni krevnich plynii: pH 7,5, PaCO, 6,4 kPa, HCO,~
36 mmol/l.
pH je alkalické, zvysena hladina bikarbonatu je tedy
primarni poruchou, je pfitomna respiracni kompenzace.
Z hlediska priciny je mozné metabolickou alkalézu

rozdélit na pficiny spojené s:

1 poklesem extracelularni tekutiny ¢i posthyperkap-
nickou alkalozu, pro které je typicka snizena kon-
centrace chloridi v mo¢i,

2. normalnim ¢i zvySenym objemem extracelularni
tekutiny ¢i neddvné uzivani diuretik, pro které je
typicka normalni ¢i zvySena koncentrace chloridd
v moc¢i (viz tab. 7.1).

Alkaloza provazejici uziti diuretik je vyvolana nékolika
mechanizmy: podili se na ni sekundarni hyperaldostero-
nizmus, deplece Cl-a K* a kontrakéni alkaléza (snizeni
objemu tekutiny s relativné konstantnim mnozstvim
bikarbonatu). V del§im odstupu od uziti diuretik jsou
chloridy v moc¢i nizké, u trvajiciho uzivani naopak vy-
soke.

Samotné anamnestické udaje asto poukazuji na
pric¢inu alkalézy. V pripadech, kdy neni patrna jedno-
znacna pficina, se nejCasteji jedna o utajované zvraceni
¢i uzivani diuretik, nebo nadbytek mineralokortikoida.

V nékterych piipadech je v ramci diferencialni dia-
gndzy alkalozy prinosné vySetieni minerald v moci
(tab. 7.2). Koncentrace sodného kationtu v moci pod
25 mmol/l znaci volumodepleci, naopak koncentrace
nad 40 mmol/l svéd¢i pro euvolemii (za predpokladu, ze
nejsou uzivana diuretika!). Odhad volemie na zakladé¢

koncentrace sodného kationtu v mo¢i mize byt vSak
u alkal6zy problematicky, nebot’ ke snizenému vyluco-
vani sodného kationtu nemusi dojit (tab. 7.2). Pti rela-
tivné vysoké koncentraci sodného kationtu a pH moci
nad 7,0 je vhodnéjsi stanoveni koncentrace chloridovych
aniontl: koncentrace Cl- v moc¢i pod 25 mmol/l znaci
volumodepleci, pii koncentraci nad 40 mmol/l je vo-
lumodeplece nepravdépodobna.

Pfi normalnich renalnich funkcich nas déle koncent-
race Cl-pod 20 mmol/l informuje, Ze alkal6za se upravi
po podani infuznich roztokl s chloridovym aniontem.
Stanoveni odpadu K* v mo¢i a pfitomnost ¢i chybéni
hypertenze je uzite¢né pii ureni pficiny alkalozy ne-
odpovidajici na podani Cl- (viz tab. 7.1).

Posouzeni adekvatnosti kompenzacéni odpovedi (viz
kapitola 1 Aciddza, tab. 1.3, obr. 1.2) nas informuje
0 mozné pritomnosti dal$i primarni acidobazické poru-
chy, alternativné Ize vyuzit nomogramu. Pti kompenzaci
metabolické alkalozy nedochazi vétsinou k vzestup
PaCO, nad cca 55 mm Hg (7,3-8 kPa). PaCO, nad
tuto hodnotu zpravidla znac¢i souasnou ptritomnost
respiracni acidozy.

7.5.2.3 SmiSené poruchy acidobazické
rovnovahy - viz kapitola 1 Acidéza

7.6 Lécba

Vv

ohroZzeni, neni nutna uprava pH, 1écba se tidi vyvo-
lavajici pfic¢inou. V ptipad¢ hyperventilace vyvolané

Tab. 7.2 Interpretace vysetieni koncentrace mineral( v moci v diferencialni diagnostice pticin alkalozy

alkaléza korigovatelna podanim CI-
> 40 mmol/l = euvolemie

poznamka
U-Na* < 25 mmol/l = volumodeplece V dlsledku vylu¢ovani bikarbonatu sodného
> 40 mmol/l = euvolemie u metabolické alkalozy mize dochazet ke
ztratdm Na* navzdory hypovolemii.
U-CI- < 25 mmol/l = volumodeplece Vhodnéjsi k posouzeni volemie v pfipadé alka-

< 20 mmol/I pfi normalnich renalnich funkcich =

lického pH moci (> 6,5-7) a vysoké koncentra-
ce Na*v modi. Zvysend exkrece Cl-nezavisle na
volemii pii uziti diuretik, kalemii < 2 mmol/I.

denni odpady K*

(v mmol) > 30 mmol/den

< 30 mmol/den = hypokalemie, naduzivani laxativ

Pozor! V pfipadé draselnych iontl se jednd
o denni odpady, tedy nikoli o koncentraci
v moci.

- v nepfitomnosti hypertenze - diuretika, Bartte-
riv, Gitelmandv syndrom

- v pfitomnosti hypertenze - suspektni hyperaldo-
steronizmus, renovaskularni onemocnéni
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uzkosti (hyperventilaéni syndrom) je zakladnim piistu-
pem snaha o uklidnéni pacienta s normalizaci ventilace,
pokud se toto nedafi, 1ze podat kratkodobé ptisobici
benzodiazepin, napft. alprazolam 0,25-0,5 ev. 1 mg
p.o. Projevy akutni respiracni alkalozy l1ze potlacit opé-
tovnym vdechovanim vydechovaného vzduchu, ktery
obsahuje vyssi koncentraci CO, (pacienta nechame
dychat do igelitového, ¢i 1épe papirového sacku), je
vhodna soucasna monitorace saturace O,, abychom
predesli vzniku hypoxie. Posledné uvadény postup je
vSak n¢kterymi autory odmitan jako netc¢inny a piede-
v§im u pacientt s kardiovaskularnim onemocnénim je
potencialné nebezpecny.

V ptipad¢ metabolické alkaldzy je pfiinou pretrva-
vajici alkal6zy neschopnost ledvin vyloucit nadbytecny
bikarbonat, nejcastéji v disledku poklesu efektivniho
cirkulujiciho objemu. Pokud je tento pokles dan sku-
teCnymi ztratami (zvraceni, diureticka terapie, vildzni
adenom), je terapie zaloZena na podani fyziologického
roztoku. Bikarbonat se vylouc¢i moci ve formé sodné
soli, dostatek chloridovych iontli ve sbérnych tubulech
navic umozni sekreci bikarbonatu pomoci vyméniku
ClI" - HCO;~. Upravu stavu Ize monitorovat stanove-
nim pH mo¢i, které by mélo stoupnout nad 7,0. Pti
pokracujicim zvraceni ¢i odsavani zaludecniho obsahu
nazogastrickou sondou je dale vhodné potlacit zalude¢ni
sekreci napf. inhibitory protonové pumpy.

U stav, které jsou provazeny hypokalemii, je di-
lezité podani KCI1. Podané draselné ionty vedou pie-
stupem do buné¢k k vyplaveni vodikovych kationti do
extracelularniho prostoru a tim k vypufrovani bikarbo-
natu. Druhym dtlezitym faktorem je ovlivnéni ¢innosti
ledvin: vstupem draselnych iontd do tabularnich bunék
dojde k vzestupu intracelularniho pH a tim k poklesu
vodikovych kationtl do moci, dale je v distalnéjsSich
¢astech omezena stimulace H-K-ATPasy, ktera pii hy-
pokalemii resorbovala draselné ionty za cenu sekrece
vodikovych kationtd do moci.

U edematdznich stavti (jaterni cirhdza, srde¢ni se-
lhani) je podani fyziologického roztoku kontraindi-
kovano. K uprave alkalozy mize dojit po substituci
KCl, po normalizaci kalemie lze pfi pfetrvavani stavu
podat acetazolamid (Diluran® tbl. 250mg 12 x denn¢).

Jeho podani mize u pacient s chronickou respiracni
acidozou vést k malému a klinicky nevyznamnému
vzestupu PaCO,,. Uprava piitomné metabolické alka-
lozy (nejéastéji navozené diuretiky) je vSak dulezita,
nebot’ odstranuje kompenzacné navozenou hypoventi-
laci. Pokud je 1écba acetazolamidem nedostatecna, lze
v nékterych vyjimecnych piipadech pouzit isotonicky
(150 mmol/l) roztok kyseliny chlorovodikové. Podava
se do centralniho tecisté (pH 150 mmol/l roztoku HCl
je pod 1), periferni podani je mozné, pokud se pouzije
roztok pufrovany roztokem aminokyselin a soucasn¢ se
poda tukova emulze. Orientac¢ni vypocet potiebného
mnozstvi odpovida nadbytku bikarbonatu v organizmu
(distribu¢ni objem je pfiblizné 50 % idealni hmotnosti
pacienta) a je analogicky vypoctu pfi aplikaci bikarbo-
natu u metabolické acidozy:

Nadbytek bikarbonatu v mmol/l = 0,5 x hmotnost
pacienta v kg x [(HCO,") —24].
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8.1 Definice a klasifikace

8.1.1 Definice

Alopecie (alopecia, ae, f., I. alopex — liska) je stav
snizeného vyskytu ochlupeni a vlasti v mistech, kde se
bézné vyskytuji; téz ples, plesatost, holohlavost.

Effluvium (effluvium, i, n. — vytok, usti) (synony-
mum defluvium) effluvium capillarum — zvysené vy-
padavani vlasu.

Trichotillomanie (trichotillomania, ae, f. trix-tri-
chos —vlas, 1. tillo — vytrhavam, 7. mania — vasen) je
intenzivni puzeni k vytrhavani vlastnich vlas.

8.1.2 Klasifikace

a) Dle objektivniho nélezu:
* alopecie difuzni:
— androgenni alopecie,
— anagenni effluvium,
— akutni telogenni effluvium,
— chronicka difuzni alopecie,
— difuzni forma alopecia areata,
» alopecie loZiskova:
— alopecia areata,
— trichotillomanie,
jizvici alopecie,
— syfiliticka alopecie.

Mrxe

b) Dle priciny:
* vrozena (congenita),
o ziskana (acquisita):
— symptomatica — symptomaticka, provazejici
ruzna onemocnéni,
— prematura — predcasna,
— senilis — stafecka.

8 Alopecie

Jana Smalcova

¢) Dle trvani:

e docasna,
e trvala.

d) Dle rozsahu:
e lokalni,

* loziskova (lokalizovana).

8.2 Patofyziologie

Jiz béhem narozeni ¢lovéka je zalozeno cca 5 miliont
vlasovych folikulti a béhem Zivota se jejich pocet jiz
nezvysuje. Denn¢ vypadava prumérné asi 100 vlast.
Rast vlast, barva, délka i tvar jsou mezi jednotlivei
velmi variabilni i pfesto, Ze neni zasadni rozdil mezi
zalozenymi folikuly v embryonalnim obdobi u obou
pohlavi. Vlasy vyrustaji z vlasovych folikuli ve Skaie
obklopené¢ klickami kapilar. Jsou 3 faze zivotniho cyklu
vlasu:

1. anagen — rlstova faze vlasu trvajici 2—6 let, obdobi
aktivniho rustu, je charakteristické proliferaci a di-
ferenciaci bunék,

2. katagen — pfechodna faze trvajici nékolik dnd, ob-
dobi zmén a prestavby, zacina v pln¢ vyvinutém
anagennim folikulu poklesem mitotické aktivity
keratinocytti v bulbu,

3. telogen — klidova faze pred obnovenim ristu trvajici
2—4 mésice, vlas vypadne na konci telogenu.

Vlasovy cyklus je u ¢loveéka asynchronni, pfevlada lo-
kalni kontrola mechanizm, vedle sebe tedy existuji
soucasn¢ vlasy rizného rustového stadia. Priciny vy-
padavani vlast jsou velmi riznorodé.

V ptipadé nejcastéjsiho typu alopecie — androgenni
alopecie hraje vyznamnou roli polygenni dédi¢nost,
vek a hormonalni vlivy, tedy pfitomnost androgenti.
Metabolicky G¢inny volny testosteron je 5-a reduktazou
meénén na U¢innéjsi dihydrotestosteron (DHT). 5-a re-
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duktaza je lokalizovana ve vlasovych folikulech a v ma-
zovych zlazach kstice a jeji aktivita je u muzti v oblasti
frontoparietalni mnohonasobné vyssi nez u zen. DHT
vazany na specificky bilkovinny receptor vstupuje do
jadra bunky, vaze se na DNA, a tim dochazi k ovlivnéni
dynamiky vlasového folikulu. Anagenni faze se v kaz-
dém dalsim cyklu vlasového folikulu zkracuje, vlasy
vyrustaji kratsi a tenci. Tento stav folikulu se nazyva
regresivni metamorfdza.

U ziskanych onemocnéni vlas je nejcastéjsi prici-
nou vypadavani vlast androgeneticka alopecie, kde hraji
velkou roli geneticka dispozice a androgeny, a kterou
tudiz nachazime ve velké pfevaze u muza.

V ptipad¢ anagenni alopecie dochazi k akutnimu
poskozeni vlasového folikulu béhem jeho aktivniho
rustu (v anagenni fazi) v disledku toxického ptisobe-
ni nékterych latek a nebo vlivem zavaznych chorob.
K poskozeni vlasového folikulu dochazi v dusledku
infek¢énich onemocnéni, napt. syfilis, kdy je folikul
poskozovan jednak pfimym toxickym efektem, a jed-
nak probihajici zanétlivou reakci na pfitomnost trepo-
nemovych antigentl. Anagenni effluvium se objevuje
nejcastéji v souvislosti s aplikaci cytostatik, interferonu
nebo vysokych davek vitaminu A a dale v souvislosti
s jinymi zavaznymi chorobami, napf. systémovymi
chorobami, zdvaznymi infekcemi nebo u rychle pro-
gredujicich tumord.

Tinea capitis je mykotickou infekci vyvolanou dermato-
fyty rodu Trichophyton nebo Microsporum, obvykle se
prenasi z Clovéka na ¢loveka nebo spole¢né uzivanymi
predméty.

Tab. 8.1 Priciny alopecie

Pric¢inou akutni telogenni alopecie je porucha regulac-
nich mechanizmi aktivity vlasového folikulu se zkrace-
nim telogenni faze a naslednym zvysSenim telogenniho
vypadu. Ztrata vlast mize byt i disledkem psychické
poruchy (napf. trichotillomanie), kdy si pacient nejen
vlasy, ale i fasy a oboc¢i vytrhava sam.

V piipad¢€ alopecia areata hraji roli soucasn¢ au-
toimunitni mechanizmy, multifaktoridlni dédi¢nost
a emoc¢ni vlivy. Toto onemocnéni se ¢asto poji s dal$imi
autoimunitnimi chorobami a celkovy pribéh onemoc-
néni je pak zavazngjsi. TEZSi prabeh s vyssim rizikem
totalni alopecie je rovnéz u déti. Ohranicena ztrata
vlastt mize byt zptsobena vnéj§imi vlivy — v misté
opakovaného tlaku a tahu (nevhodné ucesy: copy, dre-
dy), jako dusledek kosmetickych zasahti apod. Jakmile
je pfi¢ina odstranéna, loziska zartstaji.

Na mozné pti¢iny alopecie a tim souvislost s ostat-
nimi patologickymi stavy ukazuje tabulka 8.1.

8.3 Vyskyt

Pricin vypadavani vlasti je cela fada a neni vzdy snadné,
je odhalit. Obecné je 1ze rozdélit do dvou skupin: prvni
skupinu tvoii vrozena onemocnéni, z nichz néktera mo-
hou byt soucasti riznych klinickych syndromt. Druhou
a Cast¢&jsi skupinu pak predstavuji onemocnéni ziskana
béhem zivota.

Kongenitalni zmény a syndromy jsou pomérné vzac-
né, s vyskytem cca 1 : 10 000, terapeuticky jsou prak-
ticky nefesitelné. Mezi nejcastéjsi ziskané poruchy patii

mellitus

infekéni tinea capitis (dermatophyta — Microsporum, Trichophyton), varicella, syfilis, bfisni tyfus

vrozené aplasia cutis congenita, incontinentia pigmenti, okulomandibulofacialni syndrom, Goltz(iv syndrom
(syndrom bazoceluldrniho névu neboli Gorliniv-Goltzlv je autozomalné dominantni multisysté-
mové onemocnéni projevujici se fadou vrozenych abnormalit: mnohocetné bazaliomy, odonto-
genni keratocysty celisti, skeletdIni anomalie, facidIni dysmorfizmus s makrocefalii a ektopickymi
kalcifikacemi), progerie, ektodermalni dysplazie

nutri¢ni deficit zinku, marazmus, kwashiorkor, hypervitamindza A, celiakie

endokrinni androgenni alopecie, hyper-, hypotyredza, hypoparatyroidizmus, hypopituarizmus, diabetes

revmatologické

systémovy lupus erythematodes, sklerodermie

trauma trak¢ni alopecie, trichotillomanie

toxické radiace, medikace (antikoagulancia, antimetabolity, cytostatika, H2-blokatory, antiparkinsonika,
antiepileptika, terbinafin, sulfasalazin, antimalarika, lithium, indometacin, ACE-inhibitory, betablo-
katory), tézké kovy (arzen, olovo)

rizné alopecia areata (autoimunitni), telogenni effluvium, lichen planus, popaleniny
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alopecie (loziskova ztrata vlast) a effluvium (difuzni
vypadavani vlast).

Nejcastéjsi formou zvyseného vypadu vlast vibec je an-
drogenni alopecie.

8.4 Klinicky obraz

Androgenni (androgeneticka) alopecie se objevuje
u muzl nejcastéji po puberté — s pomalym nastupem
a plizivym pribéhem. Profidnuti se nejcastéji zacina
objevovat frontoparietalné s istupem vlasové hranice
nad ¢elem a parietalné a naslednym fidnutim vlasi na
temeni. Cinnost mazovych Z1az v postizenych mistech
zUstava zachovana.

U Zen se objevuje po klimakteriu, kdy postupné
vyhasina produkce zenskych pohlavnich hormont.
Prbéh je ponékud jiny, velmi pomaly, lysina vznika
ziidka. Postupné fidnuti se objevuje na temeni, vlasova
hranice zustava zachovana. V pozdéjsich fazich dochazi
k atrofii ktize v postizenych partiich. Ztrata vlast byva
u zen mirngjsi.

V piipadé anagenniho effluvia je vypadavani vlast
napadné, rychlé a difuzni a mtize dojit i ke vzniku totalni
alopecie. Dochazi k dystrofii vlasi, které vypadnou
béhem nekolika dnii.

Akutni telogenni effluvium nastava v dasledku
nékterych pro organizmus stresujicich situaci, kterymi
mohou byt porod, nevhodné diety, celkova anestezie,
horec¢nata onemocnéni. Dochazi k difuznimu posti-
zeni bez predilekce. Trakéni test je vyrazné pozitivni
a v trichogramu nachézime vysoky podil dystrofickych
anagennich vlast.

Chronicka difuzni alopecie se projevuje difuznim
profidnutim bez predilekce s velmi pomalym prib&éhem.
Trakeni test je negativni, trichogram je telogenni nebo
v normé.

Alopecia areata je charakterizovana rychlou loziskovou
ztratou vlast, loziska byvaji ostie ohranicena, jednotliva
nebo ve vétsim poctu. Po obdobi progrese dochazi ve
vétsing pripadd k postupnému zarustani lozisek vlasy.
Pfi trakénim testu se vlasy snadno uvolnuji z lozisek.
Soucasné byva i postizeni nehti, které jsou longitudinal-
né nebo transverzalné vroubkovany, mtze byt pfitomna
koilonychie az anonychie.

Zmény v mnozstvi vlasit mohou vyznamné ovlivnit
mezilidské vztahy a zptsobit rizné¢ zdvazné psycholo-
gické poruchy.

8.5 Diagndza a diferencidlni
diagnoza

8.5.1 Diagndza

K odhaleni pric¢iny alopecie byva podstatna dikladna
anamnéza. V rodinné anamnéze patrame po chorobach
kize, vlast, endokrinnich, psychickych a autoimunitnich
onemocnénich. Z osobni anamnézy mizeme ziskat in-
formace o chronickych onemocnénich pacienta, véetné
jejich farmakologické lécby (antikoagulancia, lithium,
sulfasalazin, chemoterapeutika apod.), ktera mize byt
pro vznik alopecie vyznamnym rizikovym faktorem.
Diilezity je dotaz na tumory a endokrinni choroby,
operace, onemocnéni autoimunitniho charakteru (one-
mocnéni §titné zlazy, diabetes mellitus 1. typu, vitiligo,
revmaticka onemocnéni, perniciézni anémie apod.).

U Zen je velmi dilezita gynekologickd anamnéza,
kde se dotazujeme na vSechny stavy spojené s hormo-
nalnimi zménami, jako je napf. t€hotenstvi nebo hor-
monalni antikoncepce ¢i postmenopauzalni substituce,
které mohou v nékterych ptipadech modifikovat pribeh
alopecie.

Alergologicka anamnéza ve smyslu atopie byva
obvykle pozitivni u alopecia areata. V souvislosti s ak-
tualnim prub&hem potizi je dtlezité zmapovat veskeré
vyznamnéjsi udalosti az 2—3 mésice zpétné (horecnata
onemocnéni, terapie onkologickych onemocnéni, kon-
takt s chemikaliemi, velka stresova zatéz, redukéni diety,
operace apod.). Zjistujeme délku trvani potizi, jejich
intenzitu, charakter za¢atku potizi.

Objektivné zkoumame lokalizaci, stupeil proridnuti,
ohraniceni postizenych lozisek, ktizi v postizené oblasti,
kvalitu vlasti. Pomoci trakéniho testu zjistujeme in-
tenzitu vypadu pfiméfenym tahem za vlasy v riznych
oblastech kstice. U normalni kstice zlistane obvykle
mezi prsty 25 vlast. Hodnota testu je spise orientacni,
ale v ptipadé masivnéjsiho vypadu vlast je prakticky
vzdy pozitivni. Sledujeme také kozni zmény v jinych
lokalizacich, v¢etné sliznic a nehtd.

Jinou moznosti pro vySetfeni vlasu je vySetieni
mikroskopické a histologické ke zhodnoceni vzhledu
vlasti a vlasovych folikulll v riznych fazich vlasového
cyklu. Lze takto ziskat popis ev. lymfocytarniho infil-
tratu v okoli vlasovych folikult, pfitomnost Langerhan-
sovych bunék nebo jiz hyalinizovanych vlasovych papil.
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Tzv. trichogram je mikroskopicka metoda, pti které se
stanovuje procentudlni zastoupeni jednotlivych fazi vla-
sového cyklu. Vzhledem k tomu, Ze pfi tomto vySetfeni
je nutné pacientovi vlasy vytrhnout, coz pro néj neni
pfijemné, Casto se nahrazuje tzv. fototrichogramem,
kde na oholeném misté sledujeme pomér rostoucich
(anagennich) a klidovych (telogennich) vlasi.

Choroby vlast byvaji ¢asto projevem jinych one-
mocnéni, proto je nezbytné provést v ramci diagnostiky
i rGzna laboratorni a zobrazovaci vySetieni. Krome¢
zéakladni biochemie a hematologie se soustiedime na
vySetfeni hormonti [testosteron, dihydroepiandrosteron,
globulin vazici sexualni hormon (SHBG), prolaktin,
kortizol, folikuly stimulujici hormon (FSH), luteiniza¢ni
hormon (LH), 17-OH progesteron], imunologicka vy-
Setfeni se zaméfenim na rtizné autoprotilatky. Vyznam
ma i stanoveni mnozstvi zeleza, zinku a hof¢iku v séru,
hormonu §titné zlazy a sedimentace. Ze zobrazovacich
metoda pak napf. CT nebo RTG vySetieni se zaméfenim
na oblast sella turcica, nebo ultrazvukové vySetieni
nadledvin a ovarii.

Mikrobiologické vySetieni (véetné mykologického)
a patrani po fokusech patti ke standardnimu postupu.

8.5.2 Diferencialni diagnéza

Diferencialni diagnostika alopecii mize byt mnohdy
obtizna.

V piipadé androgenni alopecie je nutno odlisit
hlavné akutni telogenni effluvium a vzacnou difuzni
alopecia areata s maximem postizeni na vertexu. An-
drogenni alopecie se na rozdil od ostatnich dvou jed-
notek vyznacuje negativnim nebo jen slabé pozitivnim
trakénim testem a dlouhodobym plizivym pribéhem.
Anagenni effluvium se vyznacuje pfevazné pomérné
jasnymi anamnestickymi tdaji, trichogramem a ev.
histologickym vysetfenim biopsie. V ptipad¢ alopecia
areata byva anamnéza ohledné spoustécich faktort
casto néma.

Diferencialné diagnosticky musime odlisit hlavné
u déti atrichia congenita. K odliSeni od jizvici alope-
cie pomuze tzv. Jacquetovo znameni, kdy pfi tlaku na
postizené lozisko ze stran vznikaji u alopecia areata
na kuzi valy, pfi jizvicich procesech je klize atroficka
aroluje se.

Obtizn¢ odlisitelna mize byt alopecia areata od
trichotillomanie, hlavné pokud si pacient kromé vlast
vytrhava i oboci a fasy. Pomoci pii diagnostice mize
byt ponechavani fas na dolnim vicku, které jsou k vy-
trhavani Spatné pristupné. V typickych ptipadech je
udavany vyznamny vypad vlast, zatimco trakeni test je

negativni. U loziskovych alopecii je nutno vzdy vyloucit
syfilitickou alopecii, kde dochazi k piimému toxickému
poskozeni folikulll a je zanétliva reakce na pritomnost
treponemovych antigend.

8.6 Lécba

Lécba alopecie je rozlicna, odviji se od pric¢iny onemoc-
néni. Pokud tedy pomineme terapii zakladniho onemoc-
néni k odstranéni pficiny (ktera by vsak méla byt na
prvnim misté!), pak lze pouzit 1éEbu medikamentdzni
(lokalni nebo systémovou) nebo chirurgickou. V piipadé
androgenetické alopecie u muzi se nejcasteji pouziva
v lokalni terapii minoxidil, jehoz plisobenim dochazi
k prodlouzeni anagenni vlasové faze folikulu. DalSim
ucinnym lékem je finasterid — blokator 5-alfa reduktazy.
U zen je nejcastéji pouzivanym lékem cyproteronacetat,
ktery ma gestagenni a antiandrogenni efekt. U lehkych
forem Ize pouzit i vhodné volenou antikoncepci, kdy
hraje hlavni Glohu gestagenni slozka. U loziskové alo-
pecia areata s vyznamnym podilem autoimunitnich
mechanizmi lze pocitat s dobrym efektem lokalni a pfi
neuspéchu i systémové kortikoterapie. Systémova 1écba
cyklosporinem A v kombinaci s malou davkou korti-
koidu zajistuje nejen imunosupresivni efekt, ale i ptimy
stimulac¢ni vliv na vlasovy folikul. Imunosupresivni
efekt 1ze pozorovat pfi pouziti fototerapie dlouhovlinnym
UVA zafenim s vlnovou délkou 320-390 nm.

Z podpirnych prostfedki se pouzivaji prevazné
vitaminy (hlavné skupina B), mineraly (Zn, Se), biosti-
mulac¢ni laser, hyperemizujici terapie tekutym dusikem
apod. Chirurgie davd moznost zmenseni alopetickych
lozisek nebo autotransplantaci umoznuje ptenos folikuly
z nepostizenych mist. Pii rozsahlejsim postizeni mize
byt feSenim pouziti paruky.

Zakladni pouzita literatura

1. BOLOGNA, JL,, BRAVERMAN, IM. Skin Manifestations of In-
ternal Disease. In: LONGO, DL., FAUCI, AS., KASPER, DL. et
al. (Eds.) Harrison ’s Principles of Internal Medicine. 18" ed.,
New York : McGraw-Hill Medical, 2012, p. 405-423.

2. HAVLICKOVA, M. Choroby vlasti. Postgradudini medicina,
5/2007, s. 547-552.

3. KUCEROVA, R, BIENOVA, M. Uvod do klinické trichologie.
Dermatologie pro praxi, 2012, 6 (3),s. 118-121.

4. SHAPIRO, J. Hair loss in women. N. Engl. J. Med., 357,
1620, Oct. 18, 2007.

5. VEJROVA, I, LITVIK, R, VANTUCHOVA, Y. Nej¢ast&jsi typy
onemocnéni vlasl a vlasové ¢asti hlavy. Dermatologie
pro praxi, 2009, 3(4), s. 159-162.

49



Chorobné znaky a ptiznaky — diferencialni diagnostika

|
6. http://www.aafp.org/afp/20030701/93.html 9. http://www.solen.cz/pdfs/int/2008/10/09.pdf
7. http://www.centrumzdravevlasy.cz/odborne-materialy. 10. http://www.wrongdiagnosis.com/a/alopecia/book-
html diseases-20a.htm
8. http://www.lfhk.cuni.cz/dermat/standardy/alopecie.
htm

50



9.1 Definice a klasifikace

9.1.1 Definice

Za primarni amenoreu (amenorrhoea, ae, f., a-priv.
men — mésic, rhoe — tok) je povazovan stav, kdy u divek
s pritomnymi sekundarnimi pohlavnimi znaky nedojde
k nastupu menstruacniho cyklu do 16 let veku (dle né-
kterych autord do 15 let), ¢i do 13 let u divek s nevy-
vinutymi sekundarnimi pohlavnimi znaky.

Sekundarni amenorea je definovana jako vyne-
chani menstruace po dobu 3 mésict a déle u dosud
spontanné menstruujici Zeny.

9.1.2 Klasifikace

a) Zakladni rozdéleni je na amenoreu:
e primarni,
* sekundarni,
o patologickou,
o fyziologickou,
— v gravidite,
— v laktaci,
— Vv postmenopauze.

b) Dle tirovné poruchy na:
* hypotalamickou,
* hypofyzarni,
e ovarialni,
» kongenitalni anomalie perifernich organi (d¢-
lohy, pochvy).

¢) Dle hormonalnich charakteristik na:
* hypergonadotropni,
* hypogonadotropni,
* hyperprolaktinemickou,
* hyperandrogenni.

9 Amenorea

Michael Fanta

9.2 Patofyziologie

Fyziologickda amenorea

Téhotenstvi — gravidita je hormonalné charakterizo-
vana extrémnimi hladinami estrogent a progesteronu
(produkovanymi placentou) a nizkymi hladinami go-
nadotropini. Zaroven se zvySuje hladina prolaktinu.

Laktace — hormonaln¢ je charakterizovana hyper-
prolaktinemii a hypogonadotropnim hypoestrinizmem.

Postmenopauza — hormonaln¢ je charakterizovana
jako hypergonadotropni hypoestrinni stav. Za hormo-
nalni kritérium postmenopauzy se poklada hladina FSH
vyssi nez 40 TU/L.

Hypotalamicka amenorea — pfi¢inou je snizena
tvorba ¢i porucha charakteru pulzatilni sekrece GnRH
(gonadoliberinu) v hypotalamickém nucleus arcua-
tus, obvykle jde o dusledek poruchy neurotransmite-
rové regulace. Vysledkem je nedostate¢na stimulace
syntézy hypofyzarnich gonadotropnich hormont (LH,
FSH).

Hypofyzarni amenorea — na tirovni hypofyzy mize
dojit ke snizeni ¢i vymizeni tvorby gonadotropint pii
utlaku hypofyzy nadorem, pti Sheehanové syndromu
vlivem tézké ischemie az nekrézy po hemoragickém
poporodnim Soku, pii funkénich hormondalné aktivnich
adenomech hypofyzy (nejcastéji prolaktinomy). Na
urovni stopky hypofyzy (traumatické preruseni stopky
hypofyzy znemozni transport hypotalamickych ptsobkt
do hypofyzy).

Hyperprolaktinemickia amenorea — hladina pro-
laktinu je zvySend, hladina gonadotropind, estradiolu,
androgent je snizena, v mén¢ zavaznych pripadech
muze byt normalni. Pfi¢inou je pokles aktivity dopa-
minergniho systému jako pfirozeného inhibic¢niho re-
gulacniho systému sekrece prolaktinu. Dusledkem je
hyperprolaktinemie a pokles produkce gonadoliberinu.
Roli miize hrat i ptimy vliv prolaktinu na ovarium. Zvy-
Sena stimulace produkce prolaktinu mtize posléze vést
az ke vzniku prolaktinomu. Zvysena hladina prolaktinu
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muze provazet amenoreu pii poruchach stitné zlazy
(nejcastéji pti hypotyredze).

Ovarialni amenorea — na urovni ovarii mize byt
pri¢inou predcasna atrofie folikularniho aparatu, hor-
monaln¢ aktivni nadory vajeéniku.

Zvlastni pripady predstavuji:

1. Poruchy jinych Zlaz s vnitini sekreci (tyreoidea,
nadledviny, epifyza) — obvykle modifikuji funk-
ci hypotalamohypofyzarniho systému, androgeny
mohou mit i pfimy vliv na ovarium.

2. Syndrom polycystickych ovarii (PCOS, hyper-
androgenni syndrom) — na jeho vzniku se podileji
faktory ovaridlni i extraovarialni. Zpiisobuje hyper-
androgenni amenoreu.

3. ZvySena tvorba nebo sniZena degradace estrogentu
v periferii (prosta obezita, cirhoza jater).

4. Hormonalné aktivni nadory (krom¢ ovarii i nad-
ledvin) — plsobi stejné jako kontinualni aplikace
sexualnich steroidd.

5. Sekundarni amenorea iatrogenni — sekundarni
amenoreu Ize farmakologicky navodit fadou pfi-
pravkl riznych skupin:

Sa. Steroidnimi hormony ovliviiujicimi Zensky re-
produkéni systém — estrogeny, progestiny, es-
trogestagenni kombinace — mechanizmus vzniku
amenorey pii kontinudlnim uzivani sexualnich ste-
roidt spociva v atlumu produkce gonadotropint
prostiednictvim negativni zpétné vazby. Stabilni
hladina hormont soucasné vede ke stabilni struktuie
endometria (u kontinualni aplikace estrogent ve
smyslu proliferace, hyperproliferace, u progestinti ve
smyslu atrofie, u estrogestagenni kombinace miize
mit endometrium riiznou strukturu). Amenoreu vy-
volava i abuzus androgent/anabolik u sportovkyi.
Nitrodélozni hormonalni systém s levonorgestre-
lem. Mechanizmus uc¢inku je dan ptimym efektem
gestagenu na endometrium. Uplnd amenorea nastavé
u asi 20 % zen, u vétsiny zbyvajicich je pfitomna
vyrazna hypomenorea. Endometrium je nizké, hor-
monalni hladiny odpovidaji normalnimu cyklu.

Sb. Centralni antagonisté dopaminovych D2 re-
ceptoru (napi. psychofarmaka, néktera antihy-
pertenziva) — mechanizmus spoc¢iva v ovlivnéni
dopaminergniho systému (dopamin je pfirozeny
inhibitor produkce prolaktinu) a produkce GnRH.
Vznika hyperprolaktinemicka hypogonadotropni
hypoestrinni amenorea.

5c. Analoga, antagonisté GnRH — mechanizmem 0¢in-
ku je blokada produkce gonadotropintl (u antagonis-
tt pfimym blokem gonadoliberinovych receptort,
u tzv. superagonistl kontinualni dlouhodobou sti-

mulaci receptorit dochazi k jejich down-regulaci).
Vysledkem je hypogonadotropni a hypoestrinni ame-
norea, odpovidajici hormonalnimu obrazu v détstvi,
pred nastupem puberty.

5d. Cytostatika, radioterapie — aplikace cytostatik ¢i
radioterapie vede k destrukci folikularniho ovarialni-
ho aparatu, jejimz disledkem je hypoestrinni hyper-
gonadotropni amenorea. Sekundarni amenoreu Ize
zpisobit i jinymi iatrogennimi zasahy. Sekundarni
amenorea nastava po hysterektomii, poptipadé po
,nizké" supravaginalni amputaci délohy. Nastava
rovnéz po chirurgické ablaci endometria.

5e. K sekundarni amenoree — vede chirurgické odstra-
néni obou vajecnikti, délohy nebo hypofyzy. Speci-
fickym ptikladem iatrogenni amenorey je Ascher-
manntiv syndrom, zptsobeny destrukci endometria
dusledkem intrauterinniho vykonu (kyretaze, revize
dutiny délozni). Dalsi moznou iatrogenni pfi¢inou
je porucha vytokového traktu pii stendze hrdla na-
sledkem chirurgického zakroku (konizace).

Blokdda odtoku menstruacni krve se oznacuje jako kryp-
tomenorea.

9.3 Vyskyt

Vyskyt sekundarni amenorey po vylouceni fyziologic-
kych pficin se odhaduje na 3—4 %.

Za nejcastéjsi etiologické pficiny jsou povazovany
poruchy na trovni: ovarii — 40 %, hypotalamu — 35 %,
hypofyzy — 19 %, délohy — 5 %, ostatni — 1 %.

9.4 Klinicky obraz

Zakladnim klinickym pfiznakem je absence menstru-
a¢niho krvaceni. Dal$i symptomatologie se odviji od
etiologie amenorey. Hypotalamicka amenorea pfi poru-
chéch pfijmu potravy je spojena s podvahou pacientky,
amenorea u hyperprolaktinemie mtize byt provazena
galaktoreou a mastodynii, amenorea pii PCOS koznimi
androgennimi pfiznaky (hirsutizmus, akné).



Amenorea

9.5 Diagndza a diferencialni
diagnoza

9.5.1 Diagnodza

Anamnéza je zaméfend na mozné fyziologické pficiny
(t¢hotenstvi, laktace, postmenopauza), uzivani farmak
(antidepresiva, predchozi uzivani antikoncepce), popfi-
pad¢ iatrogenni zasahy (kyretaz, revize dutiny délozni,
konizace hrdla délozniho). Anamnézou Ize zjistit zmény
hmotnosti (vahovy tbytek i pfirtstek), popfipadé zmény
diety (vegetarianstvi, veganstvi) a nékteré psychogenni
pticiny hypotalamické amenorey — odlouceni od rodiny,
stres, vyznamna zivotni udalost ve smyslu ztraty (napf.
umrti v roding, finanéni ztrata, ztrata zaméstnani apod.,
tyto udalosti mohou byt i spoustécim mechanizmem
hyperprolaktinemie).

Objektivnim a gynekologickym vysetienim lze dia-
gnostikovat kozni androgenni pfiznaky, hmatny ovarial-
ni tumor, zasadni je u primarni amenorey (diagnostika
vrozenych vyvojovych fad).

Diagnostika gravidity — moc¢ovym kvalitativnim
testem hCG, ptesnéji kvantitativné ria metodou z krve.
Pozitivita t€hotenského testu je od cca 14. dne po kon-
cepci.

Ultrazvukové vySetfeni — optimalné vaginalni son-
dou. Hodnoti se vyska endometria: velmi nizké endomet-
rium sveéd¢i pro hypoestrinni stav, vysoké endometrium
,sekre¢niho vzhledu* pro pocinajici graviditu nebo
prosté pro lutedlni fazi cyklu pfi opozdéné ovulaci. Dale
se hodnoti velikost a struktura ovarii (tumor, funk¢ni
cysta, vymizely folikularni aparat, polycysticka ovaria).

Progesteronovy test — progesteron, napt. Agolutin®
60—120 mg (dle télesné konstituce) i.m. Menstruace
(respektive tzv. pseudomenstruaéni krvaceni) nastane
za 4-14 dni (pozitivni test). Pozitivni test prokazuje prai-
chodnost hrdla délozniho a pochvy, pfitomnost funkeni-
ho endometria a tedy i dostate¢nou produkei estrogend.
Negativni progesteronovy test (krvaceni nenastalo do
14 dnl1) znamena nepruchodnost pochvy, graviditu,
neptitomnost funkéniho endometria nebo nedostatek
estrogenti. Pozndmka: Na t€hotenstvi je nutno myslet
vzdy.

Hormonalni vySeti‘eni — hormonalni bazalni odb¢-
ry se provadéji 2.—5. den menstruacniho cyklu (¢i od
zacatku pseudomenstruac¢niho krvaceni po progeste-
ronovém testu nebo za 14 dni od aplikace Agolutinu
pii negativnim progesteronovém testu). VySetfeni se
neprovadi nalacno (pouze vyloucit tucna jidla), odstup
od probuzeni a od souloze musi byt delsi nez 2 hodiny.

Uplné hormonalni vySetfeni zahrnuje stanoveni hladin
estradiolu, FSH, LH, prolaktinu, androgent (obvykle
testosteron, DHEA, DHEAS, androstendion, neni-li
mozné stanovit hladinu volného testosteronu SHBG,
17-OH progesteronu), TSH. Pfi podezieni na adenomy
hypofyzy ¢i intrakranialni pficiny je nutné provést MR
mozku.

9.5.2 Diferencialni diagnéza

Pfi normalnich vysledcich hormonalnich hladin ¢i
nizsich hodnotach gonadotropnich hormont se jedna
o hypotalamickou pfic¢inu.

Zvysena hladina prolaktinu znamena funkéni ¢i idi-
opatickou hyperprolaktinemii (nejcastéjsi), ev. prolakti-
nom, k jehoz diagnostice je nutné provést MR hypofyzy.
Vzdy je tieba vyloucit farmakologicky podminénou
hyperprolaktinemii (psychofarmaka, metoclopramid)
a poruchy §titné zlazy. Rovnéz je tfeba brat v tvahu, ze
prolaktin je citlivy na rizné zevni vlivy (stres — hladinu
zvySuje uz navstéva gynekologické ordinace, obtizny
odbér krve, souloz, spanek atd.).

Pfi zvySenych hladinach gonadotropind, hlavné FSH
(vyssi nez LH) se jedna o ovaridlni selhani (hladina
FSH nad 10 IU/ml miize znamenat tzv. latentni ova-
rialni selhani).

Vyssi hladiny androgent nejcastéji znamenaji PCOS.
Pti vysokych hladinach testosteronu, rychlé progresi
koznich androgennich ptiznakd je tieba vzdy na prvnim
misté vyloucit androgen-secernujici tumory ovarii ¢i
nadledvin (UZ, CT). Pfi vyssich hladinach 17-OH pro-
gesteronu je tfeba myslet na neklasickou pozdni formu
adrenalni hyperplazie (NCAH). Rovnéz DHEAS je
dominantné adrenalni androgen a je tedy tieba vyloucit
adrenalni etiologii amenorey.

9.6 Lécbha

Optimalni je cilend 1é¢ba patologie stojici v pozadi
amenorey (napf. substituce tyreoidealnimi hormony
pfi hypotyredze). Kauzalni 1é¢ba je v mnoha situacich
komplikovana. Obtizné se dafi kauzaln¢ intervenovat
napf. u hypotalamické amenorey pii poruchach piijmu
potravy, psychogenni amenoree. Zde je na misté psychi-
atrickd intervence, zmény zivotniho stylu s optimalizaci
kalorického ptijmu a upravé BMI, kognitivné-behavi-
oralni techniky atd.

U hypoestrinnich stavti je vhodna hormonalni sub-
stituce, zvlasté jako prevence rozvoje osteoporozy.
Substituce je mozna formou kombinované hormonalni

9
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antikoncepce, zvlasté u Zen, které si nepieji ot€hotnét
(amenorea nevylucuje raritné probihajici ovulaci), nebo
formou estrogen-gestagenni hormonalni substitu¢ni
terapie (obdobné jako v perimenopauze).

U PCOS je zékladni lé¢ebnou modalitou kombinova-
na hormonalni antikoncepce s antiandrogennim efektem.

K 1é¢bé hyperprolaktinemie se pouzivaji dopami-
nergni agonisté (bromocryptin, cabergolin). Pfi nor-
moestrinnich ¢i hyperestrinnich stavech jako prevence
dysfunkéniho krvaceni a hyperplazie endometria je
mozné krom¢ kombinované hormonalni antikoncepce
vyuzit i samotnych gestagend.

Podpoi‘eno Univerzitou Karlovou, projekt UNCE
¢. 204024
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10 Anémie (chudokrevnost)

Karel Dvordk

10.1 Definice a klasifikace my (zvySeni napi. v téhotenstvi a pti hypersplenizmu,
naopak snizeni pti dehydrataci ¢i Addisonové chorobg).

10.1.1 Definice
10.1.2 Klasifikace

Anémie (anaemia, ae, f., a-priv., 7. haima — krev chu-

dokrevnost) je definovana jako snizeni hladiny hemo- Anémie byvaji zpravidla déleny podle dvou zdkladnich
globinu pod fyziologickou mez pro dany vek a pohlavi. kritérii — morfologickych a patofyziologickych:

Pro dospélé jsou normalni hodnoty hemoglobinu u Zen a) Morfologicka klasifikace (Wintrobe, 1934)
120-160 g/l a u muzt 130-176 g/1. Snizeni poctu ery- * anémic mikrocytarni,

trocytd takovy vyznam nema, u n¢kterych typa ané- e anémie normocytarni,

mii nemusi byt jejich pocet snizen, mize byt dokonce + anémie makrocytarni.

zvySen. Hladina hemoglobinu a hematokrit mohou byt
zmeénény i pii odchylkach v mnozstvi cirkulujici plaz-

Tab. 10.1 Déleni anémii

sideropenické anémie

anémie z poruchy syntézy hemu sideroblastické anémie

anémie chronickych onemocnéni

. h b anémie z poruchy syntézy globinu - tala- a-talasemie
némie z por vor ; -

anemie ?o uchy tvorby semie B-talasemie

erytrocytu
anémie z poruchy syntézy DNA — megalo- | P€rniciozni anemie
blastove anémie z nedostatku kyseliny listové
aplastické anémie vrozené/ziskané
dysplastické anémie vrozené/ziskané

s poruchou membrany erytrocytl

korpuskuldrni hemolytické anémie s poruchou metabolizmu erytrocytl

anémie ze zvysené ztraty

erytrocyta hemoglobinopatie

imunitni

extrakorpuskularni hemolytické anémie - —
neimunitni

akutni posthemoragicka
anémie
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Toto déleni nabylo na vyznamu se zavedenim automatic-
kych hematologickych analyzatorti umoznujicich méfeni
jednotlivych parametrt Cervené slozky v periferni krvi.

b) Patofyziologicka klasifikace
* anémie z poruchy tvorby erytrocytd,
* anémie z nadmérné ztraty erytrocytd,
» akutni posthemoragicka anémie (tab. 10.1).

Zjisténi priciny anémie je nezbytné pred zahajenim
cilené 1écby. U nékterych poruch mohou byt ptic¢iny
kombinované (jak poruSena tvorba erytrocytd, tak jejich
zvySené ztraty).

10.2 Patofyziologie

Zde je uvedena zakladni patofyziologie jednotlivych
typt anémii, detailni patofyziologické mechanizmy, kte-
ré nejsou naplni této publikace, jsou k nalezeni v uceb-
nicich hematologie.

Sideropenicka anémie
Vznika v disledku nedostatku Zeleza, jednoho ze za-
kladnich prvkt molekuly hemu. Nedostatek zeleza mtze
vzniknout jeho nadmérnou ztratou, nedostatecnym pfii-
vodem ¢i zvySenymi naroky organizmu. Existuje tésna
rovnovaha mezi dennim piivodem a ztratami zeleza,
jejiz naruseni ma za nasledek sideropenii. Bilance Zeleza
je zejména napjata u fertilnich Zen.

K sideropenii vedou déletrvajici ztraty presahujici
6 ml krve denné (gynekologické, do gastrointestinalniho
traktu, iatrogenni), sideropenie je rovnéz popisovana
u bézcti na dlouhé traté. Nedostatek Zeleza v potrave je
bézny zejména v rozvojovych zemich a u vegetariand.
Vstiebavani zeleza brani onemocnéni GIT jako napfi-
klad celiakie (zelezo se vstiebava v duodenu a proximal-
nim jejunu), stavy po resekcich zaludku s achlorhydrii,
dale vstiebavani zeleza snizuje ¢aj, mléko, cerealie.
Zvysenou potiebu zeleza maji zejména téhotné zeny
a déti.

Megaloblastové anémie
Vznikaji diky nedostatku vitaminu B12 a kyseliny lis-
tové — latek potebnych k syntéze DNA. Diky tomu je
opozdéno vyzravani bunécného jadra, vznika plazmo-
jaderna asynchronie. V organizmu jsou postizeny i dalsi
rychle se délici buniky (leukopenie, trombocytopenie,
sliznice traviciho traktu — sklon k prijmtm).

Nutri¢ni pfi¢ina nedostatku vitaminu B12 je vzacna,
mize nastat u vegant (vitamin B12 je obsazen v mase
bylozravet, mléce nebo vejcich). K nedostatku vede nej-

Castéji chybéni vnitiniho faktoru — vrozené ¢i ziskané na
autoimunitnim podkladé€ (pernicidézni anémie) nebo po
resekcich zaludku. Dale se mize objevit pti chorobach
tenkého stfeva — zejména terminalniho ilea (Crohnova
nemoc, lymfomy, TBC), pfi riznych anastomozach,
pistélich a resekcich travici trubice, malabsorpci, pii
syndromu slepé klicky a bakterialnim prerdstani. Dalsi
pric¢inou mohou byt 1éky antagonizujici kyselinu lis-
tovou (metotrexat). Zvysena spotieba je pfi gravidite,
hemolytickych anémiich, pfi masivni nakaze Skulovcem
(spotfebovava vitamin B12 v tenkém stieve).

Hemolytické anémie

Jedna se o stavy, kdy je zkracena doba prezivani erytro-
cytu (normalné kolem 120 dnt1). Kostni dfen je schopna
za normalnich okolnosti tyto ztraty kompenzovat zvyse-
nou produkei (az 10krat). Pokud je Zivotnost erytrocytu
zkracena tak, ze kostni dfen jiz neni schopna tyto ztraty
hradit, vznika anémie.

Ditivod zkracené zivotnosti erytrocytu miize byt v sa-
motné krvince — korpuskularni hemolytické anémie,
nebo muize byt zivotnost erytrocytu zkracena diky vlivu
okolniho prostiedi. U korpuskularnich pfi¢in mize jit
o defekt membrany erytrocytu (deficit spektrinu, anky-
rinu a dalSich proteint), defekt v enzymatické vybavé
erytrocytu (defekt gluk6zo-6-fosfatdehydrogenazy, py-
ruvatkinazy), coz jsou vse poruchy vrozené. Jedinou
ziskanou poruchou v této skuping je paroxysmalni no¢ni
hemoglobinurie.

Druhou velkou skupinou tvofi extrakorpuskular-
ni hemolytické anémie. Jedna se o Sirokou skupinu
hemolytickych stavi, kterou Ize rozdélit na imunitni
a neimunitni hemolytické anémie. Prvni jsou zapfi-
¢inény pritomnosti allo- ¢i autoprotilatek proti anti-
gennim strukturdm erytrocytu, druhé vznikaji z pficin
chemickych (nedostatek fosfatu, zvysena hladina médi
u Wilsonovy choroby, v¢eli a jiné hmyzi jedy, anilin
a dalsi), fyzikalnich (rozsahlé popaleniny, umélé chlop-
né, mimotélni obeh), infekenich (napt. exotoxin Clostri-
dium perfringens, malarie, trypanosomoza) a posledni
skupinu tvofi takzvané mikroangiopatické hemolytické
syndromy. U nich dochazi k intravaskularni hemolyze
fragmentaci erytrocytl v malych cévach (hemolyticko-
-uremicky syndrom, trombotickd trombocytopenicka
purpura, HELLP syndrom, sekundarni mikroangiopa-
tické hemolytické syndromy).

Hemoglobinopatie

Zaménou v sekvenci aminokyselin hemoglobinu vzni-
kaji anomalni hemoglobiny, kterych je znamo cca 300.
Nejcastéjsi je srpkovita anémie, u niz se tvoii HbS
(zptisobeno zaménou glutamatu za valin na 6. pozici
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fetézce B3). HDS je po deoxygenaci 50krat méné rozpust-
ny nez HbA. V drobnych kapilarach ¢ervené krvinky
srpkovati, ¢imz omezuji prutok a tim jesté dale klesa
mnozstvi kysliku ve tkanich a vytvari se tak bludny
kruh — vazookluzivni krize.

Kvantitativni, nikoli kvalitativni porucha syntézy
hemoglobinu je podkladem talasemie. Nedostate¢nou
tvorbu jednoho z globinovych fetézcl provazi zvysena
tvorba ostatnich, které jsou pak nestabilni. Stav vede
k hypochromni mikrocytarni anémii. RozliSujeme tala-
semii o a f podle toho, ktery fetézec neni tvoien. Nejcas-
t&js8i je B-talasemie. Vyskytuje se v homozygotni a hete-
rozygotni formé (thalassaemia major a minor), pacienti
s thalassaemia minor jsou prakticky asymptomaticti.

Anémie chronickych chorob

Provazi hlavné nadorova onemocnéni (hematologické
malignity, solidni tumory), chronické infekce (bakte-
rialni endokarditida, osteomyelitida, tuberkuldza), idi-
opatické stfevni zanéty, systémova onemocnéni pojiva.
V patogenezi se uplatiiuje fada mechanizmi — nedosta-
teCna erytropoéza v disledku nedostatecné produkce
erytropoetinu (absolutni ¢i relativni), snizena odpoveéd’
kostni dfené na jeho Géinek, zhorSena utilizace Zeleza,
zkracené prezivani erytrocytu.

Aplastické anémie

Zahrnuji heterogenni skupinu anémii charakterizovanou
cytopenii v periferni krvi. Kromé anémie mutze byt
pritomna jesté jak leukopenie, tak trombocytopenie.
Zakladni pfic¢inou je porucha normalni funkce kme-
nové bunky. Ta ma poruSenou schopnost sebeobnovy,
schopnost vyzravani byva zachovana. DéEli se na vrozené
a ziskané (sekundarni, idiopatické).

Dysplastické anémie

Dysplastické anémie jsou charakterizovany dysplazii
v erytropoéze (poruchou vyzradvani spojenou s morfo-
logickymi abnormalitami v kostni dfeni). RozliSujeme
anémie vrozené (kongenitalni dyserytropoetické anémie)
a ziskané, které patii do skupiny myelodysplastického
syndromu.

AKkutni posthemoragicka anémie

Existuje mnoho moznych pficin akutni krevni ztraty
(traumata, gastrointestinalni krvaceni — jicnové vari-
xy, viedy zaludku a dvanactniku, per- a pooperaéni
krvaceni, ruptura aneuryzmatu aorty a mnoho dalsich).
V prvni fazi jsou dominujici obéhové zmény souvisejici
se vzniklou hypovolemii (cca 48 hodin), druha faze je
charakterizovana doplnénim objemu, znamkami anémie
a postupnou nahradou erytrocytu.

10.3 Vyskyt

Anémie patfi k nejc¢astéjSim chorobnym stavtim viibec.
Podle Svétové zdravotnické organizace (WHO) trpi
chudokrevnosti v disledku chybéjici spravné vyzivy
(zejména nedostatku zeleza) cca 30 % lidstva. Sidero-
penie se vyskytuje i ve vyspélych zemich, a to u cca
15 % zen a 5 % muzi. Anémie chronickych chorob jsou
rovnéz velmi Casté, ve vyspélych zemich tvori 20-30 %
anemickych syndromi. Talasemie jsou povazovany
za celosvétove nejcastéjsi genetickou odchylku, ktera
je zvlasté Casta ve Stifedomofi, na Stfednim vychodé
a v jihovychodni Asii.

10.4 Klinicky obraz

Anemicky syndrom je skupina pfiznaki vznikajicich
v dusledku nedostatku kysliku ve tkanich a jsou spolec-
né pro veétsinu anémii. Intenzita téchto piiznakt zavisi
nejen na mnozstvi hemoglobinu, ale i na rychlosti jeho
poklesu.

Subjektivnimi pfiznaky jsou slabost, inavnost, ma-
latnost, zavraté, namahova dusnost, palpitace, ospalost
ptes den a poruchy spanku v noci, bolesti hlavy, dys-
pepsie a dalsi. Objektivni symptomy lze rozd¢lit podle
postizeného organu ¢i systému.

KoZni a slizni¢ni priznaky
Bledost — Iépe se posuzuje na nehtovych ltzcich, mek-
kém patie a spojivkach.

Koilonychie (u sideropenie) — lomivé a trepivé nehty
s podélnym ryhovanim, az 1zicovité prohnuté.

Skléry — subikterus (pernicidzni a hemolytické ané-
mie), hemoragie (itlumové anémie s trombocytopenii).

Dutina Ustni — petechie, ulcerace (sou¢asna neutro-
penie), vyhlazeny malinové Cerveny palici jazyk (Hun-
terova glositida) u perniciézni anémie.

Vypadavani vlast u sideropenie.

Kardiovaskuldrni systém

Organizmus reaguje zvysenym minutovym vydejem,
na vSech srde€nich ustich Ize diky snizené viskozité
krve slySet tzv. rychlostni systolické Selesty. Zejména
u starSich lidi se miize manifestovat latentni ischemicka
choroba srdecni ¢i dolnich kondetin, také se mohou
objevit ptiznaky kardidlniho selhavani.

Centralni nervovy systém

Nervové bunky jsou obzvlaste citlivé na nedostatek
kysliku. Zejména pfi zméné polohy, jako je vstavani
z lizka, se mize objevit huceni v usich, zavraté, syn-
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kopa. Dale si nemocni mohou stézovat na poruchy sou-
stfedéni a snizenou vykonnost, ospalost, emocni labilitu.
U rozvinuté formy perniciézni anémie se popisuje tzv.
neuroanemicky syndrom — poruchy zadnich senzitivnich
nebo lateralnich motorickych misnich provazcu.

Dalsi priznaky

U zen vznikaji poruchy menstruacniho cyklu az ame-
norea, u obou pohlavi poruchy libida. Pii anémii se
mohou objevit rovnéz dyspeptické potize, plynatost,
zacpa, vahovy ubytek, u nékterych anémii hepatosple-
nomegalie. Pro pernicidzni anémii je typicka atroficka
gastritida, u sideropenie se popisuje dysfagie (Kellytv-
-Patersontiv pfiznak) a Plummertv-Vinsontiv syndrom —
atrofie sliznice jazyka, orofaryngu a jicnu s pocitem
dyskomfortu, palenim jazyka a obtiznym az bolestivym
polykanim. U sideropenie je popisovana pika (pojidani
nezvyklych substanci — napt. hliny, omitky) a pagofagie
(polykani ledu).

10.5 Diagndza a diferencialni
diagnoza

10.5.1 Diagndza

Diagnoza se opira o anamnézu s typickymi piiznaky,
fyzikalni vysetieni a zejména laboratorni nalez. Jak jiz
z definice anémie vyplyva, je nutné stanovit hladinu he-
moglobinu v krvi, ale doporucuje se vysetiit kompletni
krevni obraz veetné retikulocytl.

Mezi specialni vySetieni patii stanoveni parametrti
metabolizmu zeleza (Fe, ferritin, transferin, saturace
transferinu, TIBC — total iron binding capacity, transfe-

Tab. 10.2 Rozdéleni anémii podle MCH a MCV

rinovy receptor a dalsi), vitaminu B12, laboratorni testy
na hemolyzu, gastroskopie pii podezieni na perniciézni
anémii, vySetfeni kostni dien¢ a dalsi specialni hemato-
logicka laboratorni vySetfeni u vzacnych typt anémii.
Pti diagnostice postupujeme dle pravdépodobnosti vy-
skytu jednotlivych typti anémii, pfedev§im myslime na
nejcastejsi skupinu sideropenickych anémii.

10.5.2 Diferencialni diagnoéza

Podle MCV (mean corpuscular volume - stfedni objem ery-
trocytu) délime anémie na mikro-, normo- a makrocytarni,
podle MCH (mean cell hemoglobin - stfedni obsah hemo-
globinu v erytrocytu) resp. podle MCHC (mean cell hemo-
globin concentration - stfredni koncentrace hemoglobinu
v erytrocytu) na hypochromni a normochromni (tab. 10.2)
a podle RDW (red cell distribution width - Site distribuce
erytrocytl) délime na anémie s anizocytézou ¢i s homogenni
populaci erytrocytl. Pocet retikulocytd nebo absolutni pocet
erytrocytll pak oddéli stavy se zachovalou kompenzacni
schopnostni dfené a stavy s porusenou krvetvorbou, ktera
neni schopna nahradit vzniklé ztraty.

10.6 Lécba

Zéakladnim principem 1écby mirné az sttedni anémie
je zahajeni 1é¢by az poté, co je stanovena jeji pficina.
U zavaznych anémii je potieba fidit se klinickym stavem
pacienta. Vzdy je nutné se pokusit o 1é¢bu zakladni

hypochromni mikrocytarni anémie

normochromni normocytarni

hyperchromni makrocytarni anémie

Zelezo a ferritin |
sideropenickd anémie retikulocyty |
zelezo 1 ferritin |

anémie chronickych chorob

insuficience

(MCH + MCV |) anémie (MCH + MCV 1)

(MCH + MCV normalni)
zelezo 1 retikulocyty 1 retikulocyty normalni
talasemie hemolytické anémie megaloblastové anémie

posthemoragické anémie

aplastické anémie
anémie u chronické rendlni

myelodysplasticky syndrom*

Zdroj: dle HEROLD, G. et al. Innere Medizin, 2006.

Legenda: * Anémie pri MDS jsou vétsinou hyperchromni/makrocytarni, prileZitostné normochromni, ziidka hypochromni.
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pfi¢iny anémie (oSetfit akutni krvaceni, najit a odstranit
zdroj chronickych ztrat, diagnostikovat a 1é¢it tumor,
upravit chybné dietni zvyklosti apod.).

U sideropenie uptednostiiujeme peroralni substituci
zeleza (pocatedni davka cca 150-300 mg elementarniho
zeleza denné). Lécba je dlouhodoba, trva 3—6 mésict
po vymizeni anémie, aby doslo k doplnéni zésob Zeleza
v organizmu. Parenteralni podavani je vyhrazeno pro
zvlastni pripady (poruchy vstiebavani zeleza, absolutni
intolerance peroralnich preparatd, trvajici ztraty Fe,
které nelze uhradit p.o.). Parenteralni podavani je spo-
jeno s vyssim rizikem nezadoucich ucinku (alergické az
anafylaktické reakce), davku zeleza je potieba vypocitat
a hladinu zeleza sledovat, nebot’ hrozi ptfedavkovani.

Lécba perniciozni anémie spociva v suplementaci
vitaminem B12 v injek¢ni formé. Na pocatku 1écby
zpravidla podavame 300 pg denné i.m., cca za tyden
dochazi k retikulocytové krizi, po niz davku postupné
snizujeme na udrzovaci 300 pg i.m. jedenkrat mési¢né
¢i 1000 pg i.m. ¢tvrtletné. K substituci kyseliny listové
vétSinou postacuje davka 5-10 mg denné p.o., v tého-
tenstvi je potfebna davka cca 0,2-0,4 mg folatu denné.

Lécba anémie chronickych onemocnéni je obtizna
zejména diky tomu, ze ¢asto nemuzeme odstranit jeji
zakladni pfi¢inu. Pokud Ize zékladni chorobu vyfesit,
parametry krevniho obrazu se obvykle brzy normalizuji.
U nevylécitelnych onemocnéni miize byt uc¢inna lécba
rekombinantnim erytropoetinem, v pfipadé ze je jeho
hladina snizena (zejména u chronické renalni insufi-

cience). Posledni moznosti je substituce — transfuze
erytrocytarni masy. U polytransfundovanych pacientt,
tj. u téch, ktefi dostali jiz 4 a vice erymas, podavame
preparaty deleukotizované.

U akutni posthemoragické anémie je zadsadni dopl-
néni ob&hu, diagnostika zdroje krvaceni a jeho zastava
a podle klinického stavu pacienta substituce erytrocy-
tarni masou. Pti zdvaznych symptomech, jako je angina
pectoris, synkopa, hypotenze, dyspnoe, tranzitorni is-
chemicka ataka apod., je indikace nepochybna, u asym-
ptomatickych pacienti byva doporucovana substituce
pti poklesu Hb pod 80 g/1.

Podpoieno projektem MZ-RVO VFN64165
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11.1 Definice a klasifikace

11.1.1 Definice

Anorgasmie (a-priv., orgasmus, i, m. — hlavni vzruSeni,
z orgao — bujim) je definovana dle DSM-IV-TR jako
perzistujici nebo rekurentni opozdéni ¢i tiplna absence
orgasmu po normalné¢ prob¢hlé fazi sexualniho vzruseni.
Také jsou uzivany terminy Female Orgasm Disorder
(FOD) nebo dysfunkéni orgasmus.

Soucasné musi tato porucha vyvolavat osobni ne-
pohodu (personal distress). Dle klasifikace ICD-10 je
k diagnéze nutné trvani poruchy dosazeni orgasmu
alespoil 6 mésictl.

11.1.2 Klasifikace

a) Dle vzniku:
e primarni (celozivotni),
» sekundarni (ziskana).

b) Dle pivodu:
e situacni (selektivni),

» generalizovana.

Tab. 11.1 Klasifikace anorgasmie

anorgasmie primarni/sekundarni

generalizovand/situacni (selektivni)

11.2 Patofyziologie

Primarni orgastickou dysfunkei trpi necastéji zeny ve
veku 18-24 let. Tento fakt lze vysvétlit nedostatkem

1 Anorgasmie

Petra Vrizackova

sexudlnich zkusenosti a niz§im poctem zkuSenych sexu-
alnich partnert. Sekundarné mtize anorgasmie vzniknout
na zakladé chronického onemocnéni (malignity, afektiv-
ni poruchy) a jeho 1é¢by (onkologicka, antidepresivni
terapie a jiné — viz tabulka 11.2). V souhrnu ukazuje
neagativni vlivy tabulka 11.3.

11.3 Vyskyt

Anorgasmie je, po poruchach sexualni touhy, druhou
nejcastéjsi sexualni dysfunkei u zen. Prevalence primar-
ni anorgasmie se vyskytuje v Ceské republice u 8 % Zen.
Problém s dosazenim orgasmu v poslednich 12 mésicich
uvedlo v americké studii 25 % zen ve véku 18-59 let,
v Britanii 29 % dotazanych ve stejné vékové kategorii,
pticemz u 13 % z nich byla diagnostikovana anorgasmie.

11.4 Klinicky obraz

Zeny trpici anorgasmii pfichazi s absolutni nepfitomnos-
ti vyvrcholeni nebo jeho snizenou frekvenci, intenzitou
¢i vyznamnym prodlouzenim doby k jeho dosazeni.
Obtize se vyskytuji pfi jakékoli formé stimulace. Casto
pocituji nelibost s timto stavem a napéti. Soucasné
mohou uvadét zlost na partnera, bolesti hlavy, nespa-
vost ¢i bolesti v podbfisku, které se projevuji ihned po
neuspokojivé sexualni aktivité nebo nasledné pretrvavaji
delsi dobu. Sekundarné se mohou projevit neurotické
ptiznaky, citové ochladnuti a vyhybani se sexu. V so-
matické oblasti byva popisovan také syndrom panevni
kongesce.
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Tab. 11.2 Léky s negativnim uc¢inkem na orgasmus Zeny

tricyklickd antidepresiva

clomipramin, desipramin, imipramin

SSRI fluoxetin, paroxetin

CAVE: sexualni dysfunkce muze pretr-
vavat az u 2/3 pacientek i po vysazeni
lécby

inhibitory MAO fenelzin

benzodiazepiny

diazepam, alprazolam

antipsychotika

thioridazin, chlorpromazin, sulpirid,

risperidon
antihypertenziva methyldopa
opiaty methadon
rekreacni drogy extaze opozdény orgasmus

Tab. 11.3 Negativni vlivy na vznik orgastické dysfunkce

vliv partnera

partnerdv zdravotni stav a sexudlni dysfunkce

vliv soucasné piitomnych sexudlnich dysfunkci

poruchy sexudlni touhy a vzrusivosti, dyspareunie

vliv vztahu

nedostatky v komunikaci, diskrepance v potrebé sexudlniho vybiti,
partnersky nesoulad

individualni rizikové faktory

depresivni a Uzkostny syndrom, télesné postizeni, sexudlni trauma
v anamnéze

kulturni a ndbozenské vlivy

prohibice sexudlni aktivity

chronické onemocnéni/medikace

malignity, afektivni poruchy (depresivni a tizkostny syndrom)

11.5 Diagndza a diferencialni
diagnoza

11.5.1 Diagndza

Anorgasmii diagnostikujeme dle kritérii DSM-IV-TR
na zéklad¢ podrobné sexualni anamnézy. Pacientka si
stézuje na minimalné 6 mésict trvajici uplnou absenci ¢i
oslabenou intenzitu a frekvenci orgasmu i za pritomnosti
dostate¢ného sexualniho vzruseni.

11.5.2 Diferencialni diagnéza

Je dulezité objasnit stavy, kdy je Zena normaln¢ orgas-
ticka béhem masturbace a chybi pouze komunikace
a disledné vedeni partnera k dosazeni vyvrcholeni
i béhem spole¢nych sexualnich aktivit. Dale je tfeba
vyloucéit anorgasmii jako néasledek nedostate¢né se-
xualni stimulace.

Anorgasmie se mUze sekundérné vyvinout pfi |é¢bé SSRI
(selektivni inhibitory zpétného vychytavani serotoninu),
antipsychotiky ¢i antiepileptiky.

Anorgasmie mize ¢asto vzniknout na podkladé jiné
sexudlni dysfunkce — poruchy sexudlni vzrusivosti ¢i
dyspareunie.

11.6 Lécba

Psychoterapie je v ramci 1é¢by anorgasmie vyuzivana
jako metoda prvni volby. U primarni anorgasmie se Siro-
ce uplatiuje fizena masturbace (directed masturbation),
pri které je Zena v nekolika krocich vedena k efektiv-
ni stimulaci genitalu. Studie prokazaly, Ze frekvence
masturbaci pozitivné koreluje se schopnosti dosazeni
orgasmu. Zakladnim piedpokladem je edukace vizualni
a taktilni identifikace zevnich pohlavnich organti a na-
sledné vedeni k ti¢inné stimulaci erotogennich oblasti.
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V zavérecné fazi je idealni ptitomnost partnera, kdy Zena
odbourava tzkost z jeho pfitomnosti a spolecné se uci
vytvaret intimni prostedi a G¢innou sexualni stimulaci
k dosazenti jejiho uspokojeni. V ramci nacviku je vhodné
pouceni ohledné lubrikantl a erotickych pomticek ke
zvyseni vzrusivosti a dosazeni orgasmu.

V ramci sexualni terapie sekundarni anorgasmie se
vyuziva nacviku polohy zvysujici drazdéni klitorisu
a parauretralni oblasti (coital alignment technique). Part-
nerka je v tomto piipadé v poloze na zadech a partner
je instruovan tak, aby pii zasunuti penisu do pochvy
presunul své tézisté vice nahoru a dopfedu vuci Zené.

U onkologickych pacientek se terapie soustiedi na
redukeci uzkosti a edukaci koncentrace z neerotickych
vjemu (pfehnané sebepozorovani, izkost, obavy z ne-
schopnosti uskute¢nit sexualni styk, pocity trapnosti
a viny) na erotické (pocity slasti, vzajemné intimity
a duvery).

Farmakologicky pfistup je v ramci 1écby anorgasmie
zatim velmi omezeny a studiemi minimaln¢ ovéieny.
Pfi antidepresivni terapii byla urcita uc¢innost sledova-
na u bupropionu a nefazodonu, studie se sildenafilem
ukazaly kontroverzni vysledky.

Pokud je podezieni na orgastickou dysfunkci v na-
vaznosti na chronickou 1é¢bu, je mozné, po vylouceni

jinych vliva, pokusit se o upravu medikace. Rada ne-
zé&doucich ucinkd je zavisla na davce léku. U nékte-
rych antidepresiv (trazodon, moklobemid, bupropion),
antipsychotik (lamotrigin) ¢i antiepileptik (quetiapin,
aripiprazol, olanzapin) byl prokézan bud’ zadny, nebo
jen minimalni vliv na sexualni funkce.

Alternativni 1écba zahrnuje jogu, akupunkturu, ma-
saze, relaxacni techniky, homeopatii a ¢inskou medicinu.
Studie zaméfené na tyto metody byly provadény prede-
vs§im u onkologickych pacientek, u kterych byl sledovan
subjektivni pokles obtizi pfi nezadoucich ucincich on-
kologické 1écby a zlepseni celkového psychického stavu
vcetné schopnosti vyrovnat se s novou Zivotni situaci.
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12 Anosmie (pohled internisty)

12.1 Definice a klasifikace

12.1.1 Definice

Anosmie (anosmia, ae, f., a-priv. — vyjadiuje zdpor,
nedostatek, 7. osme — cich) je ztrata Cichu.

Hyposmie (hyposmia, ae, f., i. hypo — pod, 7. osme —
¢ich) je castecna ztrata ¢ichu nebo snizena ostrost ¢i-
chova.

Hyperosmie (hyperosmia, ae, f., . hyper — nad,
zvétSeni, nadbytek, i. osme — cich) je chorobné zvyseni
¢ichového vjemu, ktery je pocitovan nepiijemne.

Parosmie (paraosmia, ae, f., para — odchylny, 7.
osme — cich) je kvalitativni porucha ¢ichového vje-
mu, kdy ¢ichovy vjem neodpovida ¢ichané latce, téz
je mozné poruchu charakterizovat jako ¢ichovou iluzi.

Kakosmie (caco, kakos 7. — Spatny, kako — znaci
neco spatného, . osme — c¢ich) patologické vnimani
nepiijemnych pachi.

Véechny poruchy ichu jsou subjektivni, tudiz velmi obtizné
klasifikovatelné!

12.1.2 Klasifikace

Dle patofyziologie:

e porucha transportu pachové molekuly k neuroepi-
telu,

e porucha na urovni receptorovych bipolarnich neu-
ront,

e porucha zpracovani signalu v centralnim nervovém
systému.

Jaroslav Macasek

12.2 Patofyziologie

Poruchy ¢ichu souvisi s anatomii a fyziologii ¢ichového
percepcniho systému. Ten se sklada z bipolarnich neu-
ront, lokalizovanych v ¢ichovém neuroepitelu stropu
nosni dutiny a pokrytych vrstvou hlenu. Z téchto neu-
rontl sméefuji axony do ¢ichovych bulbli umisténych
pod frontalnimi laloky na lamina cribrosa, kde dochézi
ke konvergenci v tzv. glomerulech, a z nich pak jsou
formovany nervové drahy smétujici do limbického sys-
tému a mozkové kiry. Na zékladé tohoto usporadani Ize
vady ¢ichu délit dle lokalizace poruchy na tii zakladni
skupiny:

e transport pachové molekuly k neuroepitelu,

e receptorové bipolarni neurony,

e zpracovani signalu v centralnim nervovém systému.

12.3 Vyskyt

Anosmie postihuje 1 % lidi ve véku pod 60 let a jiz
50 % lidi ve véku nad 60 let.

12.4 Klinicky obraz

Pacient nereaguje na ¢ichové podnéty. Dtivod, pro ktery
nemocny vyhleda 1ékafte, je vSak vétsinou jiny. U lidi
je ¢ich velice tizce spojen s chuti a spolecné vytvaieji
kompletni smyslovy vjem pfi piijmu potravy ¢i tekutin.
Proto prvni obtizi pacientll s poruchou ¢ichu bude de
facto porucha vnimani chuti. K poruse ¢ichu se, podle
priciny, pfidavaji i jiné symptomy. Pfi traumatech lebky,
coz je velmi Casta pri¢ina anosmie u déti, je pfitomna
bolest hlavy, likvorea (odtok mozkomisniho moku pfi
poruseni dura mater), miize byt krvaceni z nosu a bry-
lovy hematom. U dospélych je velmi €astou pfi¢inou
virova infekce (influenza, HIV), takze k anosmii ptiby-
vaji typické ptiznaky virovych onemocnéni. Pii rymé
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a sinusitidé byva kychani, pocit plného nosu, bolest
hlavy, sekrece z nosu.

12.5 Diagndza a diferencidlni
diagnoza

12.5.1 Diagnéza

V diagnostice poruch ¢ichu je dulezité predevsim rozli-
Seni mezi traumatickymi a netraumatickymi pti¢inami
anosmie. Jako vzdy je dulezité spravné ziskani anamné-
zy, rozbor nejen vlastni ztraty Cichu ale i doprovodnych
ptiznakd, jako je odtok likvidu pfi traumatech hlavy, bo-
lest hlavy pfi traumatu i sinusitidé, pocit pIného nosu pii
rymé ¢i atopie pfi alergické rinitidé, anamnéza chrapani
pfi nosnich polypech, neurologicka symptomatologie pii
centralnich pfi¢inach atd. Pro rozliseni moznych pficin
jsou zéasadnimi vySetfenimi: otorinolaryngologické,
neurologické a zobrazovaci.

Pfi vySetieni ¢ichu se postup nelisi: ziskani anamné-
zy, zakladni laboratorni vysetieni (krevni obraz a ob-
vyklé biochemické parametry), nasleduje vySetieni
otorinolaryngologické se zamétfenim na nosni dutinu,
vySsetfeni neurologické, vcetné zkousky ¢ichu aroma-
tickymi latkami [¢ichova zkouska: provadi se pfi za-
vienych (zakrytych) o¢ich a obturaci jednoho nosniho
praduchu — pacient rychle za sebou ¢icha ke vzorkiim
a pojmenovava je (aromatické, drazdivé, ,,chutové*
latky)].

Dale se provadi RTG Ibi, zejména k rozpoznani frak-
tury nebo zanétu dutin, a dilezité v diagnostice, zv1asté
centralnich pfic¢in anosmie, jsou CT a MR nebo EEG.

12.5.2 Diferencialni diagnoza

a) Oboustranna porucha ¢ichu
Pti rozboru pficin l1ze postupovat podle patofyziologic-
kého podkladu anosmie (viz predchazejici text).

Ad porucha transportu pachové molekuly k neuro-
epitelu a porucha na tirovni receptorovych bipolar-
nich neuroni:

akutni onemocnéni hornich cest dychacich,
alergicka ryma,

chronickd ryma,

koufteni,

sinusitida,

nosni polypy,

e lékova toxicita (kaptopril, penicilamin),
e virové infekce (influenza, HIV).

Ad porucha zpracovani signalu v centralnim ner-

vovém systému:

e fraktura baze lebni,

e meningeom n. olfacorius (pti atrofii n. opticus poru-
chy vidéni, méstnava papila na druhé stran¢),

e nador hypofyzy (napf. soucasné nadmérny vzrist,

Cushingiv syndrom, impotence),

bazilarni meningitida,

absces mozku,

aneuryzma arterii pfedni casti Willisova okruhu,

nadory (zména ¢ichovych vjemd, epilepsie, psy-

choéza),

alkoholizmus,

deprese,

hypotyreoza,

diabetes mellitus,

Alzheimerova demence,

Kallmanntiv syndrom (kongenitalni onemocnéni hy-

potalamické funkce a snizené pituitarni gonadotropni

aktivity, pfi kterém jde o spojeni hypogonadizmu,

eunuchoidizmu a anosmie),

e malnutrice (deficit vitaminu B12 a zinku).

b) Jednostranna porucha ¢ichu
Lokalni zmény v hornich dychacich cestach (nosni
priduchy, nosohltan).

12.6 Lécba

Specificka lécba anosmie neexistuje, 1écba je zaméfena
na odstranéni pficiny, a to od antialergické 1é¢by, az po
neurochirugické feSeni nadoru CNS (viz téz kapitola
110 Poruchy ¢ichu).
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