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Prolog

Prolog

Stejné jako v prvni knize Chorobné znaky a priznaky tvrdime, Ze ,,Znaky a priznaky
jsou stavebnimi kameny diagnoézy!*

Na podporu tohoto tvrzeni (i kdyz neni mozno se v8im bez namitek souhlasit
a nékteré formulace jsou méné pochopitelné) uvadime predlouhy citat z knihy Mi-
chela Foucaulta': ,V 1ékarské tradici 18. stoleti se nemoc predstavuje pozorovateli skr-
ze symptomy a znaky. Jedny od druhych se odli$uji sémantickou hodnotou stejné
jako morfologii. Symptom je forma, v niZ se projevuje nemoc - odtud jeho vysostné
postaveni: ze vSeho, co je viditelné, je nejblize esencidlnimu; je prvnim prepisem ne-
dosazitelné prirozenosti nemoci. Kasel, horecka, bolest v boku a dychaci potize ne-
jsou samotnym zanétem pohrudnice - ten nikdy neni poskytnut smyslim, odhaluje
se pouze v uvazovani, ale tvofi esencialni symptom, nebot dovoluji ur¢it patologicky
stav (skrze opozici ke zdravi), chorobnou podstatu (odlisnou naptiklad od pneumo-
nie) a bezprostredni pri¢inu (serdzni vyron - viz Zimmermann: Traité de | ‘expérience.
franc. prekl., Paris, 1774, dil I, s. 197-198). Symptomy nechavaji prosvitat ponékud
ustoupivsi, viditelné i neviditelné neménné figury nemoci.

Znak oznamuje: prognoza to, co se stane; anamnéza to, co se stalo; diagnoza to, co
se pravé ted déje. Mezi znakem a nemoci vladne distance, kterou nelze prekrocit bez
jejiho zvyraznéni, nebot se ¢asto projevuje nepiimo a prekvapenim ... Skrze neviditelné
vypovida znak o nejvzdalenéjsim, nejspodnéjsim a nejpozdéjsim ... Utvareni klinické
metody je spojeno s vynofenim se pohledu lékare v poli znaki a symptomdi ...

Zustavame zavazani nasim prisnym recenzentim s diky za jejich ptisné hodnoce-
ni, které prispélo ke zkvalitnéni knihy.

Karel Luk4$ & Ale$ Zak, 2011

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

Po necelych dvou letech od vydani prvni knihy souborného dila Chorobné znaky
a priznaky vychdzi v nakladatelstvi Grada Publishing jiz druhd, pfedem neanonco-
vana ¢ast. Publikace opét vznikla pod dohledem osvédc¢enych vedoucich autorského
kolektivu — prim. MUDr. Karla Lukase, CSc., a prof. MUDr. Alese Zé&ka, DrSc. Autor-
sky kolektiv az na jednu vyjimku tvori vSechno pracovnici IV. interni kliniky 1. LF UK
v Praze. Vyhodou tohoto usporadani je, ze i mladi autofi ziskaji potfebnou dovednost
v publikaci soubornych stati v monografiich a pti spravné koordinaci vedoucimi au-
tory se vystfihaji zakladnich nedostatkd a chyb. Domnivam se, ze se to v druhé ¢asti
publikace povedlo, podobné jako v ¢asti prvni.

Duvodem pokracovani je jisté zdjem Ctenari o tento ne zcela bézny zptisob sesta-
vovani monografii nebo ucebnic. Tato monografie tak navazuje na Uspé$nou prvni
cast, ktera obsahuje 62 hesel. Tato ji doplnuje 32 kapitolami s popisy dalsich klinic-
kych znak a ptiznaka.

Podle mého nazoru pokracovani popisu jednotlivych znakii a priznaka uvitaji Cte-
néri nejen internich, ale i dal$ich klinickych obort.

Ctenafi jisté oceni tento vydavatelsky pocin a budou se t&sit na dalsi pokracovani
(dil) publikace Chorobné znaky a priznaky — zakladnich kament diagndzy a diferen-
cialni diagnozy i v soucasné pretechnizované mediciné.

Prof. MUDr. Karel Horky, DrSc.

V prologu autofi konstatuji, Ze znaky a priznaky jsou stavebnimi kameny diagnozy.
S tim Ize jen souhlasit a navic dodavam, ze i pfes vyspélost souc¢asné mediciny a do-
stupnost modernich vy$etfovacich metod nejdtlezitéjsi v diagnostickém procesu zii-
stavaji nadale anamnéza a fyzikalni vySetfeni. I sou¢asna moderni medicina je plnd
neurcitosti a nejednoznac¢nosti. Rozhodovaci procesy, kterym je lékar v priibéhu sta-
noveni diagndzy vystaven, jsou u nas hluboce podceniovany. Upfednostiovan je ,vy-
kon® pred ,,myslenim". Vysledkem jsou neuvéritelna mnozstvi vysetfenti, ktera pacient
absolvuje. Casto jsou tato vy3etfeni zbyte¢nd, v hor$im ptipadé i zavadéjici, nemluveé
o nakladech. Spravné hodnoceni znak a ptiznakii pomaha lékafi v jeho rozhodovani
pro dalsi vySetfovani, respektive 1é¢bu. Z tohoto pohledu lze predkladané dilo oznacit
za ,navrat korentiim"

Vzhledem k tomu, Ze autoti maji ke zpracovani celou zasobu dal$ich znakd a pri-
znak, se uz té$§im na recenzi tietiho dilu.

Prof. MUDr. Stefan Alusik, CSc.
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Adynamie

1  Adynamie

Sona Argaldcsovd

1.1 Definice a klasifikace

1.1.1  Definice

Adynamie (a-alfa privativum - vyjadiuje zdpor, i. dynamia, dynamis - sila, pevnost)
je definovana jako nedostatek pevnosti viile, resp. sily (svalové, dusevni), motivace
v dusledku patologického stavu.

1.1.2  Klasifikace

a) Dle postiZeni nervii a svali:
o prava adynamie (neuromuskularni),
« mitigovana slabost (non-neuromuskularni) pfi normalni svalové sile, pacient
citi vétsi namahu nez je ve skute¢nosti potfebna k vykonani daného tikonu.

b) Dle ¢asového pribéhu:
o prechodna,
o trvald.

c) Dle etiologie:
e Vrozena,
o ziskana.
1.2 Patofyziologie
Jednotlivé pri¢iny adynamie jsou uvedeny v tabulce 1.1. Blize je specifikace patofyzio-

logického mechanizmu uvedena v podkapitole 1.5.2 Diferencialni diagndza.

Tab. 1.1 Priciny adynamie — neuromuskuldrni — porucha nervosvalového prenosu

pavod prehled moznych piicin adynamie
neuromuskularni

porucha nervosvalo- | myasthenia gravis

vého prenosu tymom

Lambertav-Eatontv syndrom (mozny paraneoplasticky vyskyt -
malobuné¢ny karcinom, lymfom)
kongenitdlni myastenické syndromy
intoxikace - botulizmus
- organofosfaty
- léky
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Tab. 1.2 Pficiny adynamie — neuromuskuldrni — myopatie

myopatie - postiZeni
svalu
 svalové dystrofie
- postiZeni metabo-
lizmu svalu

o kongenitalni myo-
patie — postizeni
svalového vlakna

« metabolické myopa-
tie

 endokrinni myopa-
tie

o polékové myopatie

o zanétlivé myopatie

o autoimunitni myo-

patie

o jiné

kongenitalni

- Duchenneova dystrofie

- Beckerova dystrofie

- facioskapulohumeralni dystrofie
- myotonicka dystrofie

glykogendzy

porucha metabolizmu karnitinu

- primdrni

- sekundarni na podkladé malnutrice, malabsorpce, anorexie,
jaterni insuficience

mitochondrialni nemoci

hypotyreoza, hypertyredza

kortikosteroidy, hypolipidemika (statiny, fibraty), penicilamin
parainfek¢ni

polymyozitida

dermatomyozitida

myozitida s inkluznimi télisky

eozinofilni myozitida
granulomatozni myozitida

Tab. 1.3 Priciny adynamie — neuromuskuldrni - extrapyramidové

extrapyramidové
syndromy

Parkinsonova nemoc

parkinsonsky syndrom

- polékovy - neuroleptika, prokinetika, antiemetika, antihyper-
tenziva, antihistaminika aj.

- intoxikace - Mn, Hg, Pb, metanol, sirouhlik, kyanidy aj.

- posttraumaticky

- postencefaliticky

- vaskularni

- pfi mozkovych tumorech

- pfihydrocefalu

- pti dal$ich neurodegenerativnich nemocech

Huntingtonova chorea — bradykineticka forma, ev. terminalni faze
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Tab. 1.4 Priciny adynamie — neuromuskuldrni - demyelinizacni, poruchy spdnku, zdnéty

autoimunitni roztrousena sklerdza
demyeliniza¢ni akutni diseminovana encefalomyelitida — po virézach a vakcinaci
onemocnéni
poruchy spanku narkolepsie
sekundarné u poruch na podkladé vycerpanosti
zanéty lymeska borrelidza
lues
botulizmus

poliomyelitis anterior acuta
polyradikuloneuritida Guillaina-Barrého

Tab. 1.5 Pri¢iny adynamie — neuromuskuldrni — demyelinizacni, postizeni perifernich
nervii a michy

postiZeni perifer- obrny jednotlivych nervii, n. kofent a pletencti (viz kapitola 20
nich nervi Obrny)
polyneuropatie

o senzitivni:
- diabetes mellitus I. a II. typu
- amyloidozy
- paraneoplasticky proces (karcinom plic a prsu, lymfomy)
- jaterni cirh6za
- intoxikace thaliem
- cytostatickd 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
- hereditarni neuropatie, systémové choroby - rozvoj v priibé-
hu nékolika let
- vegetativni — obvykle posledni slozka ptipojujici se k senzi-
tivni a motorické polyneuropatii

postizeni michy traumata — komoce, komprese, kontuze, myelomalacie
cévni prihody, tumory, abscesy a zanéty
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Tab. 1.6 Pfi¢iny adynamie - neuromuskuldrni — neurometabolické, p¥i jinych onemoc-

nénich a toxické

neurometabolické

a neurodegenerativni
onemocnéni
avyvojové
neurologické poruchy

amyotroficka lateralni sklerdza
poliodystrofie

leukodystrofie

difuzni encefalopatie

Retttiv syndrom

Wilsonova choroba
spinocerebelarni ataxie

détska mozkova obrna

primarni/sekundarni
postiZeni nervového
systému a svalil pri
jinych nemocech ve
vztahu k adynamii

hypotyreéza

diabetes mellitus

perniciézni anémie

polycytemie

lymfomy a leukemie

ischemie a hemoragie pti poruchach koagulace, makroglubuline-
miich, myelodysplaziich

jaterni cirhdza

Wilsonova nemoc

hepatalni encefalopatie toxicka a jina

uremie a hemodialyza

cévni mozkové ptihody hemoragické a ischemické

stavy po cévnich mozkovych prihodach

ischemie a embolie pti kardidlnich nemocech

postanoxicka encefalopatie po srde¢ni zastavé, az apalicky syn-
drom

zavazné formy plicnich nemoci

paraneoplastické syndromy pfi karcinomech a hematologickych
malignitach

svalové atrofie pfi dlouhodobé imobilité u kriticky nemocnych
malnutri¢ni a malabsorp¢ni stavy (idiopatické stfevni zanéty,
syndrom kratkého streva aj.)

pokrocilé tumory a cytostaticka terapie se svalovou atrofii
mineralovy rozvrat (hypo- a hyperkalemie, hyperkalcemie, hypo-
fosfatemie aj.)

Addisonova nemoc

dehydratace

toxické a polékové
postizeni nervového
systému ve vztahu

k adynamii

alkoholicka polyneuropatie a myopatie

opiaty

botulizmus

jedy hadu a pavoukd

otravy tézkymi kovy

polékové — prehled nejznaméjsich 1ékii souvisejicich s rozvojem
adynamie je prehledné uveden v tabulce 1.8
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Tab. 1.7 Pfitiny adynamie — neuromuskuldrni - nonneuromuskuldrni

non-neuromuskularni (mitigované adynamie)

psychické priciny deprese

psychozy

uzkostné stavy

abulie - absolutni ztrata vile
intoxikace se zménou osobnosti
mentalni retardace

demence

poruchy osobnosti

jiné téhotenstvi

chronicka bolest

chronicky tnavovy syndrom

sedavy zptisob Zivota

tézké stavy a imobilizace se ztratou podnétt v kombinaci s neu-

romuskuldarnim postizenim na podkladé svalové atrofie a po-

stizeni neuromuskularniho pfenosu pfi iontovych rozvratech

a malnutrici

o terminalni faze kardialnich, renalnich, plicnich a jaternich
onemocnéni

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

o cytostaticka terapie, radioterapie a rekonvalescence po onko-
logické terapii

o terminalni fize onkologického onemocnéni

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

o pfisystémovych onemocnénich

o sekunddrné pfi poruchdch spanku

1.3 Vyskyt

Komplexni tidaje nejsou k dispozici. Vyskyt nejcastéjsich neurologickych jednotek,
které maji adynamii ve svém obrazu, je uveden u jednotlivych onemocnéni v subka-
pitole 1.5.2 Diferencialni diagnéza.

1.4  Klinicky obraz

Adynamie se projevuje neschopnosti svalii provést dany tikol, nemocny ma potize
s pohybem a nedokdze dokoncit zacaty tkol. K ¢asto pridruzenym symptomdm pii
adynamii patfi Gnava, nejistota a poruchy stoje a chiize, celkova slabost, malatnost,
snizena schopnost vykondvat aktivity bézného zivota.

Konkrétni doprovodné priznaky se objevuji v zavislosti na zakladni pri¢iné one-
mocnéni.
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1.5 Diagndza a diferencialni diagnéza

1.5.1 Diagnéza

Anamnéza

Anamnéza se zaméfuje na zhodnoceni zakladni pric¢iny a stavu pacienta. Zajimaji nas
neurologickd onemocnéni v rodiné, predchorobi, mozny styk s jedy, lékova anamné-
za, pridruzené nemoci, zacatek a postupny rozvoj onemocnéni. Zjistujeme, zda pa-
cient ma problém ze zahdjenim ¢innosti, hodnotime vtli pacienta ¢innost vykonavat,
sledujeme prvky deprese a psychické abnormality, dale nas zajimaji traumata a infek-
ce v predchorobi.

Fyzikalni vy$etfeni
Musi zahrnovat peclivé neurologické vysetfeni, vSimame si znamek nasvédc¢ujicich
dal$im onemocnénim.

Laboratorni vySetieni

o krevni obraz a diferencidlni rozpocet (znamky zanétu, anémie),

o zakladni biochemicky rozbor vcetné glykemie a tzv. parametrti zanétu; pomoci
mohou biochemicka vy$etfeni, napf. pfi uremii, jaternich poruchdch, mineralnim
rozvratu, diabetu, zdnétech,

o koagula¢ni vySetfeni (pfi podezfeni na trauma ev. hemoragii),

» myoglobin v séru a moci, kreatinkinaza (CK), laktatdehydrogenaza (LDH) - sva-
lové myopatie, svalovy rozpad pfi autoimunitnich a jinych svalovych postizenich,

o TSH, fT4, T4, TGB, S-kortizol, STH pii podezieni na nemoci endokrinnich or-
gand,

o toxikologické testy (podezfeni napr. na intoxikace alkoholem, 1éky, opiaty, tézkymi
kovy),

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

o rozbor likvoru - cytologie, biochemie, sérologické stanoveni protilatek, popt. kul-
tivace,

o specifické protilatky — anti-AChR (autoprotilatky proti nikotinovym acetylcholi-
novym receptortim na postsynaptické membrané nervosvalové ploténky), MuSK
(svalova specificka kindza), antiScMAb (antistriatalni), anti-Jo (antisyntetazova
autoprotilatka proti Jo-1 antigenu), anti-Hu (protilatky proti jadrim neuront vel-
kého mozku a michy), ENA (protilatky proti extrahovatelnym jadernym antigentim)
apod. (pfi podezteni na autoimunitni ptivod onemocnéni),

o tumorové markery - pti podezfeni na paraneoplasticky piivod,

o genetické vySetfeni (PCR) pri podezieni na genetickou mutaci.

Zobrazovaci vysetieni

o CT nebo MRI mozku, ev. michy,
« EEG, EMG.
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Dalsi specificka a konziliarni vysetfeni
 svalova biopsie,
« vySetfeni neurologické, psychiatrické ev. psychologické atd.

1.5.2  Diferencidlni diagndza

Diferencialni diagnéza adynamii se primarné zaméfuje na odliSeni adynamie z neu-
rologickych pri¢in (tzv. neuromuskularnich adynamii) a adynamii z jinych nez neu-
rologickych pri¢in (non-neuromuskularnich, tzv. mitigovanych adynamii).

Dulezité je odlisit adynamii od unavy, astenie a abulie. Astenie je vycerpani

bez slabosti. Unava je neschopnost opakovaného provedeni daného tkonu.
Abulie je porucha az tplné chybéni vile.

Pro diferencidlné diagnostickou rozvahu neuromuskularné podminénych adynamii

je prinosné ur¢it distribuci slabosti a odlisit:

a) unilateralni/fokalni slabost, ktera se objevuje napf. pfi mononeuropatiich, roz-
trousené sklerdze a cévnich mozkovych prihodach,

b) symetrické proximalni slabosti (slabosti pletencti) pfi myopatiich, syndrom
Guillaina-Barrého,

c) symetrické distalni slabosti objevujici se pfi polyneuropatiich riizné etiologie,
amyotrofické lateralni sklerdze, resp. pti myozitidach, polékovych myopatiich
a myotonické dystrofii.

Pro spravné urceni etiologie neuromuskuldrni slabosti uvadime prehled nejdile-
zitéjsich neurologickych patologickych jednotek, které maji ve svém obrazu fokalni,
resp. generalizovanou adynamii, jako zasadni syndrom.

Neuromuskularni adynamie
a) Poruchy nervovosvalového prenosu
Myasthenia gravis: je autoimunitni onemocnéni zptisobené specifickymi protilatka-
mi proti postsynaptickym acetylcholinovym receptoriim na nervosvalové ploténce.
Incidence onemocnéni je 10-15 : 100 000. Nemoc je casto sdruzena s tymomem. Kli-
nicky dominuje svalova slabost, ktera charakteristicky kolisa béhem dne - nejmensi
je rano a po odpocinku, po ndmaze se zvyraznuje. Obvykle za¢ind okohybnymi sva-
ly a projevuje se ptézou a diplopii, poté si pridruzuji Zvykaci a polykaci svaly (pad
brady, myastenickd huhnava az nesrozumitelna fe¢, polykaci potize), pridavaji se
dechové svaly a nakonec se jednd az o generalizované svalové postizeni. Diagnostic-
ky je prinosné vysetieni cirkulujicich protilatek proti acetylcholinovym receptorim
(anti-AChR, MuSK, antiScMAb- pozitivni u pacientt s tymomem), EMG (charakteris-
tické snizeni amplitudy v priibéhu pohybu), pozitivita syntostigminového testu. Zasad-
ni je CT vySetfeni mediastina (k vylouceni tymomu) a vysetfeni spirometrické.
Lambertiv-Eatontiv syndrom (LEMS): je rovnéz autoimunitni onemocnéni
vznikajici tvorbou protildtek proti presynaptickym kalciovym kanalim. Projevuje
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se obdobné jako myasthenia gravis, ale je vice vyjadfené postizeni dolnich konéetin,
pridruzuje se xerostomie a sexualni dysfunkce. Az 60 % LEMS je paraneoplastickych
(obvykle se jedna o malobuné¢ny karcinom plic nebo o lymfomy) a ¢asto predchaze-
ji diagnozu i o nékolik let. Miize byt rovnéz sdruzeny s tymomem. Diagnosticky se
uplatiiuje vysetieni specifickych antinukledrnich a antinukleoldrnich protilatek (anti-
-Mi-2, anti-Hu, anti-Jo), EMG s charakteristickym ndlezem, vhodné je doplnit CT
hrudniku a mediastina (karcinom plic a tymom, ev. mediastinalni lymfadenopatie)
a tumorové markery [neuronspecificka enoldza (NSE), karcinoembryonalni antigen
(CEA), cytokeratinovy fragment 21-1 CYFRA, antigen skvamoéznich bunék (SCCA),
ev. celou paletu tumorovych markert pfi patrani po tumoru neznamého ptivodu].

Kongenitalni myastenické syndromy vznikaji na genetickém podkladu. Obvykle
se ¢asné, jiz v kojeneckém véku, objevuje charakteristicka trias - intelektovy deficit,
myopaticky syndrom (viz dale), svalové slabost a inavnost.

Toxicka porucha nervosvalového pfenosu je priznacna pro otravu organofos-
faty, které naopak inhibuji enzym acetylcholinesterdzu, ta se tcastni odbouravani
acetylcholinu na nervovych ploténkach. Po nékolika minutach az hodinach dochazi
k rozvoji muskarinovych pfiznaku (slzeni, slinéni, midza, nauzea, zvraceni, prudké
krece v brise, priijmy, bronchospazmus, bradykardie) a nikotinovych priznaki (fasci-
kulace, tremor, slabost, paralyza) doprovazenych centralnimi pfiznaky (poruchy vé-
domi az kéma). Diagndza je stanovena na podkladé klinickych pfiznakd, anamnézou
kontaktu s pesticidy. Dal$im pripadem otravy, ktery se projevuje progresivni para-
lyzou az smrti, je otrava botulotoxinem. Jde o alimentarni otravu po poziti potra-
vin obsahujicich Clostridium botulinum, jehoz toxin (botulotoxin) brani uvolnovani
acetylcholinu na nervosvalové ploténce. Nékolik hodin po poziti dochazi k rozvoji
progresivni paralyzy a slabosti s obrnou dechového svalstva az smrti. Diagnozu lze
stanovit toxikologickym rozborem.

b) Myopatie (onemocnéni svali)

Myopaticky syndrom: kolébava (,,kachni®) chtize, potize hlavné pti chtizi do schodd,
hyperlorddza, $plh pti vstavani z lehu (pomahaji si §plhanim po vlastnim téle a okolni
predmétech), svalovd atrofie hlavné proximaélnich svalovych skupin.

Pro myopatii jsou diagnostické snizené az vymizelé $lachové reflexy, slachové
kontraktury, nédlez na EMG, svalova biopsie, laboratorni zvy$eni enzymi CK (krea-
tinkindza), LDH (laktatdehydrogenaza), elevace sérového myoglobinu a myoglobinu
v moci (S-Mb, U-Mb) a u genetickych syndromu genetické vysetfeni.

Myopatie délime na:

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

Duchenneova svalova dystrofie je pohlavné vazané autozomalné recesivni onemoc-
néni (Xr). Pri¢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 roztrou$enym chronickym zanétem, fibrézou a hypetrofii zbylych svalovych vlaken.
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Porucha struktury beze zmén kvantity dystrofinu je pfizna¢na pro Beckerovou
dystrofii. Ta se manifestuje ve véku 2-5 let myopatickym syndromem predilekéné se
slabosti panevniho pletence s postupnou progresi svalového postizeni, vznikem kar-
diomyopatie a dechové nedostate¢nosti. Prognéza onemocnénti je $patna.

Facioskapulohumeralni forma dystrofie je autozomalné dominantni onemocné-
ni s vyskytem 5 : 100 000. Predilekéné je postizené mimické svalstvo s postupnym
prechodem na svalstvo hornich koncetin, trupu a panevni pletenec.

Myotonicka dystrofie je jednou z nejcastéjsich myopatii vitbec. Je rovnéz auto-
zomélné dominantné vazana s vyskytem 13 : 100 000. Klinicky se manifestuje v ado-
lescenci progresivni slabosti prevazné distalnich svalovych skupin koncetin a $ije. Je
charakteristickd myotonickou reakci s prodlouzenou dekontrakei (obtizné pusténi
drzenych predméttt), intelektovym deficitem, pridruzuji se kardiomyopatie a poruchy
rytmu, poruchy glukézové tolerance apod. Diagnosticky se kromé klinickych znamek
uplatiuje pritkaz akcentace slachovych reflexti, EMG ma myopatické i myotonické
prvky, pritkazna je svalova biopsie a genetické vysetfeni.

2. Kongenitalni myopatie: jsou charakterizované poruchou struktury svalovych
vlaken. Projevuji se hypotonif jiz v kojeneckém véku, opozdénim psychomotoric-
kého vyvoje s postupnym rozvojem myopatického syndromu, kardialni insufici-
enci a skeletalnimi defiguracemi. Diagnosticky je opét priikazna svalova biopsie
a genetické vySetfeni.

3. Metabolické myopatie: vznikaji postizenim svaltl na podkladé systémové poru-
chy metabolizmu pfi:

a) Glykogenozach, které jsou poruchou enzymatického systému uvoliiovani glu-
koézy ze svalového glykogenu se stradanim glykogenu ve svalech a jinych orga-
nech.

b) Poruse metabolizmu karnitinu, ktery se ucastni betaoxidace mastnych kyse-
lin s tvorbou ATP.

Primarni deficit s chybénim karnitinu se manifestuje v détstvi generalizova-
nou svalovou slabosti s kardiomyopatii, ev. systémovou hepatocerebralni sym-
ptomatologii.

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

c) Mitochondrialni myopatie jsou souc¢asti komplexnich syndromt doprovaze-
nych intelektovym deficitem s dal$imi neurologickymi a organovymi piiznaky
a velmi Spatnou progndzou.

d) Endokrinni myopatie jsou projevy svalové slabosti doprovazejici endokrino-
patie (pfedev$im hypo- a hypertyredzu, hyper- a hypokortikalizmus, diabetes
mellitus a dalsi - viz déle).

e) Lékové myopatie se projevuji postizenim svalového vlakna pfi lé¢bé kortikoi-
dy, hypolipidemiky, penicilaminem.
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4. Zanétlivé myopatie Ize rozdélit na:

a)

b)

<)

Autoimunitni myopatie: polymyozitidy a dermatomyozitidy, které vznikaji
na podkladé tvorby protilatek proti svalim. Vedoucim priznakem je symetric-
ka svalova slabost prevazné proximalnich svalovych skupin koncetin, dale tru-
pu a $ije s manifestaci myopatického syndromu, ¢asto i s chrapotem a nazolalii
pii postizeni svald hrtanu a mékkého patra. Pro dermatomyozitidu jsou cha-
rakteristické kozni zmény charakteru periorbitalniho otoku s otokem o¢nich
vicek s Cervenofialovym exantémem (heliotropni exantém), dale tmavé Cerve-
ny az fialovy lehce vyvyseny nesvédici exantém na extenzorové strané ruky
nad drobnymi klouby (Gottronovy zndmky) a tmavé cervenym exantémem na
Cele, tvarich, krku a hrudniku, zddech a loktech. Z dalsich ptiznaka se ptidru-
zuji intersticialni plicni postiZeni, dysfagie, kardidlni postizeni s arytmiemi,
Casté jsou artralgie, myalgie a artritidy. Diagnosticky se kromé vyjadieného
klinického obrazu uplatiuje elevace CK, LDH, AST (méné ALT), myopatické
aldolazy a sérového myoglobinu, ze specifickych autoprotilatek byva pozitivita
ANA (antinukledrni protilatky) a pozitivita antisyntetazovych protilatek (anti-
-Jo-1 a anti-Mi-2). Déle je pro diagnézu prinosna EMG s difuznim myopatic-
kym zaznamem a svalova biopsie.

CAVE! Dermatomyozitida a polymyozitida mohou byt paraneoplastickym
projevem.

Zanétlivé: parainfek¢ni myozitidy se objevuji hlavné u déti po virovych za-
nétech. Projevuji se myalgii a pfechodnou svalovou slabosti, ktera odezni po
nékolika dnech.

Dalsi myozitidy
Myozitida s inkluznimi télisky je chronicka zanétliva myopatie charakterizo-
vana pomalu progredujici povsechnou svalovou slabosti.

Eozinofilni myozitida je soucasti hypereozinofilniho syndromu, projevujici
se tézkou proximalni, ev. generalizovanou svalovou slabosti s postizenim plic
a myokardu, koznimi infiltraty a casto i anémii.

Granulomatézni myozitida je charakterizovana nalezem granulomi s epi-
teloidnimi bunkami a histiocyty pfi svalové biopsii. Projevuje se progresivni
svalovou slabosti. Mtize doprovazet Crohnovu nemoc a sarkoidézu.

5. Myopatie pfi poruchach iontovych kanala:

Periodické obrny se projevuji kratce (nékolik minut, maximalné hodin) trvajici sva-
lovou slabosti az myoplegii na podkladé geneticky dané poruchy iontovych kanala.
Rozlisujeme hyper- a hypokalemickou formu:

Hyperkalemicka forma (adynamia episodica hereditaria) je autozomalné do-
minantni onemocnéni, vznikajici na podkladé poruchy sodikové pumpy s deregulaci
hladiny drasliku v krvi. Projevuje se pfevazné u adolescentt asi 2-3krét za den néko-
lik desitek minut trvajici svalovou slabosti, fascikulacemi az svalovou paralyzou $itici
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se od dolnich koncetin ascendentné. Diagnosticky se uplatiuje pritkaz hyperkalemie
v pribéhu zachvatu a genetické vysetreni.

Hypokalemicka forma se projevuje u autozomalné dominantniho onemocnéni
s poruchou kalciové pumpy. Vyvolavacim momentem zachvatu mize byt svalovéd na-
mabha a stres, po kterych prichazi zachvat svalové paralyzy, $ifici se od mimického
svalstva descendentné. Mezi zdchvaty muze pretrvavat slabé vyjadieny myopaticky
syndrom.

Sekundarné mohou tyto poruchy vzniknout pfi uzivani diuretik nebo pfi tyreo-
toxikoze.

Myotonické syndromy jsou kongenitdlni stavy s vyjadfenou myotonickou reakei
(perzistujici kontrakce s poruchou dekontrakce svalti — problém s odlozenim uchope-
ného predmétu apod.), které vznikaji rovnéz poruchou iontovych kanali. Diagnostic-
ky je projev myotonické reakce na EMG.

CAVE! Vsechna svalova onemocnéni predisponuji k rozvoji hypertermického
syndromu po poziti myorelaxancii a anestetik.

6. Extrapyramidové syndromy projevujici se adynamii:

Parkinsonova nemoc: je degenerativni onemocnéni bazélnich ganglii, které vznika

na podkladé nesynaptické poruchy produkce dopaminu v regula¢nich drahach bazal-

nich ganglii s vyslednym ttlumem automatického spousténi motorickych zru¢nosti,
ze kterych se sklada bézna pohybova aktivita. Projevuje se hypokineticko-hyperto-
nickym syndromem s charakteristickou triddou: hypokineze, rigidita, klidovy tfes.

Hypokineze byva na zacatku asymetrickd, s maximem na akrech. Postupné se proje-

vuje hypomimii, mikrografii, ztratou melodi¢nosti feci. Rigidita se rovnéz projevuje

hlavné na akrech a flexorech. Charakteristické je flek¢ni drzeni téla (v predklonu),
$ourava chiize s drobnymi kroky a ¢astymi zarazy. Tres je klidovy a zesiluje se stre-
sem. Postupné se pridruzuji vegetativni, psychické a kognitivni zmény. Diagnosticky
prinosny je test s levodopou, po kterém dochdzi ke zmirnéni ptiznaka.

Parkinsonsky syndrom: projevuje se rovnéz hypokinezi a rigiditou, vznika na
postsynaptické trovni, proto je test s levodopou negativni.

o Polékovy - vyvolavaji neuroleptika (chlopromazin, levopromazin, haloperidol,
chlorprotixen, benzamidy a dalsi), antiemetika (thietylperazin), prokinetika (me-
toklopramid), antihistaminika (prometazin), antihypertenziva (alfa- metyldopa,
reserpin), blokatory Ca-kanalu (cinarizin, flunarizin, vzacné diltiazem a verapa-
mil),

o posttraumaticky - po urazech hlavy,

» postencefalicky - po encefalitidé,

o vaskularni — multiinfarktové encefalopatie pti aterosklerdze,

o mozkové tumory,

o jind degenerativni onemocnéni mozku (Alzheimerova nemoc, kortikobazalni
degenerace, multisystémova atrofie a dalsi),

« intoxikace:

- endogenni — Wilsonova nemoc (porucha metabolizmu médi), Fahrova nemoc
(porucha metabolizmu vapniku = neateroskleroticka kalcifikace tepen mozku
v oblasti bazdlnich ganglii) projevuje se bolesti hlavy, extrapyramidovymi pti-
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znaky, poruchami feci a zvolna se rozvijejici demenci, vyskytuje se nékdy jako
soucast hyperparatyreozy,
- exogenni — napt. otrava manganem, CO, metanolem.

Huntingtonova nemoc je autozomalné dominantni neurodegenerativni onemocné-
ni se sttddanim patologického proteinu huntingtinu v nucleus striatus bazalnich ganglii.
Projevuje se v dospélosti progresivni pohybovou poruchou (generalizovanou choreou)
se zménami chovani a postupnym prechodem do bradykinetické formy az paralyzy
s naslednym rozkladem osobnosti, kachektizaci a marazmem. Diagnosticky postaci kli-
nické vysetfeni a geneticky pritkkaz mnohocetnych tripletit CGG na 4. chromozomu.

7. Adynamie pfi autoimunitnich demyelinizacich:

Roztrousena skleroza (sclerosis multiplex) je autoimunitni onemocnéni s tvorbou
perivaskularnich zanétlivych infiltratt s demyelinizaci a naslednym jizvenim. Proje-
vuje se nejcastéji ve 2.-3. dekadé zivota poruchami citlivosti, svalovou tnavou pti
zpomaleni neuronalni vodivosti a parézami centralniho ptivodu. Diagnostika se opira
o prukaz loZisek demyelinizace, pouzivaji se McDonaldova diagnosticka kritéria.

Akutni diseminovana encefalomyelitida vznika nejcastéji u déti po onemocnéni
chripkovym virem nebo po vakcinacich. Projevuje se dramatickym stavem s vysoky-
mi teplotami, centralnimi parézami, cerebelarni symptomatologii a fatickymi poru-
chami. Diagnosticky v likvoru prevladaji mononukleary, ale oligoklonalni prouzky
nejsou pro toto onemocnéni charakteristické.

8. Adynamie p¥i poruchach spanku:
Narkolepsie je geneticky podminéna nemoc na podkladé snizeného prenosu v oblas-
ti kmene a lateralniho hypotalamu. Projevuje se nadmérnou denni spavosti impera-
tivniho charakteru (osvézujici denni spanky), kataplexiemi (disociovany REM spa-
nek) s nahlou symetrickou ztratou svalového tonu az atonii pfi bdélosti na podkladé
negativnich i pozitivnich emoci. Déle se pfed usnutim nebo pri probuzeni ve stavu
bdélosti mohou vyskytovat hypnagogické halucinace (barvy, svétlo, osoby, zvuky)
nebo spankové obrny, které postihuji celé télo kromé dychaciho svalstva a byvaji pre-
ruseny bud oslovenim, nebo dotykem jiné osoby. Diagnostikuje se na zdkladé MSLT
(test mnohocetné latence usnuti), polysomnografickou registraci, ostatni neurologic-
ké nalezy byvaji v normeé.

Dalsi spankové poruchy jsou doprovazeny adynamii viceméné sekundarné na
podkladé chronické inavy pii nedostate¢ném nebo prerusovaném spanku.

9. Adynamie pfi zanétlivych onemocnénich CNS a perifernich nervii:

Lymeska borrelioza je onemocnéni zptisobené spirochetou Borrelia burgdorferi nebo
Borrelia baronii. Nemoc ma incidenci cca 40 : 100 000 obyvatel. Clovék se obvykle na-
kazi kousnutim infikovanym klistétem s pravdépodobnosti vzniku onemocnéni cca
u 30-40 % postizenych. Symptomatologie se vyviji cca u 5-10 %. Inkubac¢ni doba je
3 dny az nékolik let. Onemocnéni probihd ve 3 stadiich:

o [ stadium se projevuje vznikem erythema chronicum migrans — svédivy erytém

s centralnim vyblednutim v misté vpichu,
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o II stadium vznika na podkladé hematogenniho rozsevu infekce; neuroborrelidza
se projevuje bolestmi hlavy, meningizmem, symetrickym postizenim ¢iti a hyb-
nosti, ev. obrazem meningopolyradikuloneuritidy s kofenovymi bolestmi, poru-
chou ¢iti a chabymi parézami (Bannwarthtv syndrom),

o III stadium muiZe imitovat roztrousenou sklerézu; diagndza se stanovuje vySette-
nim specifickych protilatek proti borreliim v séru a likvoru - IgM protilatky jsou
pritkazné 3-10 tydni po infekci, IgG od 2. mésice po infekei.

Lues je pohlavné prenosné onemocnéni zptsobené spirochetou Treponema pallidum.

Probiha ve 3 stadiich:

[ stadium - po cca 3 dnech se v misté vstupu infekce vytvori tvrdy nebolestivy
vied (ulcus durum) a nebolestiva lokoregionalni lymfadenopatie; vied se vyhoji po
cca 6-8 tydnech,

o II. stadium se projevi 6-8 tydni po infekci, kdy se objevuje na krku, trupu a kon-
etinach exantém (syfiliticky rtizenec); v tomto obdobi se miize projevit lueticka
meningoencefalitida probihajici latentné nebo fulminantné, diagnosticky proka-
zujeme v likvoru pritomnost specifickych protilatek proti lues,

o III stadium vznika po nékolika letech az desetiletich cca u 30 % postizenych osob,
projevi se vznikem nekréz a granulomt ve sténach cév (gummata).

o Neékdy se jako IV. stadium uvadi neurologické zmény. Tabes dorsalis se objevu-
je s odstupem nékolik let po primoinfekei. Projevuje se bolestmi nohou a trupu
az charakteru kreci (tabické krize), nejistou chizi se zhorSenim pri zavieni odi,
miotickymi nereagujicimi zornicemi, poruchou patelarniho reflexu a reflexu na
Achillové slase, nejistou chtizi, poruchou polohocitu, trofickymi viedy, artropati-
emi. Progresivni paralyza tvoii asi polovinu pfipadd neurolues. Projevuje se za
5-20 let po primoinfekci nespecifickymi priznaky (bolesti hlavy, epileptické zachva-
ty, parestezie, parézy), postupné s rozvojem prefrontalniho syndromu s poruchami
chovani, agresi a ztratou soudnosti, ustici az do tézké demence. Diagnosticky nalé-
zame nereagujici miotické zornice, asymetrickou kvadruhyperreflexii s asymetric-
kou svalovou slabosti, pseudobulbarni syndrom, déle je pozitivita BWR a specific-
kych protilatek v séru, v likvoru je zvyseni IgG, lymfocytarni pleiocytoza.

Botulizmus - viz predchazejici text.

Poliomyelitis anterior acuta je endemicky se vyskytujici onemocnéni zptisobené
enterovirem. Onemocnéni mtize probihat pod obrazem latentni infekce nebo abor-
tivni formy, ktera pripomina chfipku, ev. jako paralyticka forma s destrukci prednich
mis$nich motoneuront. Klinicky se projevuje jako asymetrické periferni obrny svalti
koncetin a trupu s atrofiemi, rozvojem svalovych a §lachovych kontraktur a deformit
skeletu. Onemocnéni diagnostikujeme pozitivni kultivaci viru ve stolici, krvi a likvoru
a stanovenim specifickych protilatek v krvi a likvoru. Postpoliomyeliticky syndrom
vznikd u nemocnych s prodélanym onemocnénim rozvojem slabosti ptivodné nepo-
stizenych svalovych skupin po 10-15leté stabilizaci. Dale se objevuji myalgie, artralgie
a znamky celkové inavy.
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Polyradikuloneuritida Guillainova-Barrého je autoimunitni onemocnéni s vysky-
tem 2 : 100 000, které se objevuje po prekonani jiné infekce (nejcastéji gastrointestinalni
nebo respira¢ni), vznika na autoimunitnim podkladé (tvorba protilatek proti ganglio-
sidu GM1 periferniho nervu). Zakladnim symptomem je progredujici slabost dolnich
koncetin s postupnym piechodem na trup a horni koncetiny s doprovodnymi myalgi-
emi, teplotami, palpacni bolestivosti svalil a paresteziemi a hypesteziemi puncochové-
ho a rukavicového typu a nékdy i meningedlnimi pfiznaky. Nejcastéji se vyskytuje po
virovych infekcich CMV, EBV, influenzou, varicellou zoster, HIV nebo bakterialnich
infekcich zptisobenych borreliemi a kampylobakterem. Diagnostikuje se na podkladé
ptiznakd, anamnézy probéhlé infekce, pritkazu specifickych protilatek, charakteristic-
kého likvorového nalezu a EMG nalezu s prevahou proximalniho postiZeni.

10. Adynamie pfi postiZeni perifernich nervi:
Obrny perifernich nervii - obrny jednotlivych nervi, nervovych kofeni a pleteni
jsou blize popsany v kapitole 20 Obrny, na strané 147.

Polyneuropatie se projevuji postizenim nékolika nervii a délime je na poruchy:

- senzitivni — projevujici se poruchou ¢iti (parestezie, dysestezie, hypestezie),

- motorické - zpravidla symetrické s prevahou distalniho postiZeni,

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

Obecné lze pri¢iny polyneuropatii sefadit do prehledného souhrnu - viz tabulky
1.1-1.7. V diferencialni diagnostice se uplatniuje EMG nalez s pfevahou symetrického
postizeni distalnich svalovych skupin a rozbor likvoru.

11. Adynamie pii postiZeni michy:

Traumata michy vznikaji po tGrazu nebo pii degenerativnim onemocnéni pétere
dislokaci disku nebo osteofytem ¢i kostnim tlomkem (osteopordzy, osteomalacie
na podkladé deficitu vitaminu D a pii paratyreopatiich). Dale jsou ¢asto priznakem
patologické fraktury, ev. pfi prortstani metastatického procesu karcinomit [nejcas-
téji karcinomy prsu, prostaty, ledvin, plic, pfi malignim myelomu (Kahlerové nemo-
ci)]. Rozlisujeme mi$ni komoci s reverzibilni paraplegii pod drovni 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-
entd, zatimco ¢dstecné postizeni je az u 60 % pacientt.

Misni komprese — nejcastéji je zptisobend dislokovanym diskem, metastatickym
procesem obratlti nebo subduralnim hematomem nebo abscesem. Klinicky se proje-
vuje transverzalni mi$ni 1ézi (paraplegii pod postizenou ¢asti michy, vypadkem axo-
nalnich reflext), ktera nastupuje po prudké bolesti postizené oblasti s latenci nékolika
hodin az dni.

Diagnosticky se uplatniuje ¢asto jiz prosty snimek, nejprinosnéjsi je neurologické
vySetfeni a MRI postizené oblasti.
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Nadory michy - projevuji se lokalni a radikularni bolesti, paresteziemi, chabymi
nebo spastickymi obrnami, u kterych distribuce zavisi od trovné postizeni. Chabé obr-
ny jsou pti intraspinalné ulozeném astrocytomu a ependymomu, pfi prorustajicich a vy-
hrezavajicich metastazach solidnich nebo hematogennich nadorti do duralniho vaku.

Suverénni diagnostickou metodou je MRI a neurochirurgicka resekce s bioptic-
kou verifikaci.

Cévni pfihody - jsou charakteru hemoragie nebo ischemického ptivodu.

12. Neurometabolické, neurodegenerativni onemocnéni a vyvojové neurologické
poruchy:

Amyotroficka lateralni sklerdza je neurodegenerativni onemocnéni, které se vysky-
tuje s prevalenci 4-6 : 100 000, s obvyklym nastupem kolem 3-4 dekady Zivota. Jedna
se o degeneraci motoneuronu kury, prednich mi$nich roht a kortikospinalnich drah
s vyjadfenim postizeni cetralniho i periferniho motoneuronu. Objevuji se fascikulace
a atrofie drobnych svalii ruky s poklesem svalové sily, které se postupné ascendentné
$iff na svaly predlokti a paze, posléze i na svalstvo dolnich koncetin, trupu a svaly
hlavy a krku s vyjadfenym pseudobulbarnim syndromem, dysartrii s postupnou ka-
chektizaci. Pfi¢inou smrti je bulbarni zastava dechu a poruchy srdec¢ni akce pti plném
védomi pacienta. Diagnosticky se uplatiiuje neurologicky obraz povsechné hyperre-
flexie a svalovych fascikulaci, ktery kontrastuje s povsechnou svalovou slabosti a atro-
fif, a EMG vySetfeni.

Poliodystrofie je progresivni neurometabolické geneticky podminéné onemoc-
néni s prevahou postizeni Sedé hmoty mozkové, vznikajici na podkladé sttddavych
nemoci. Patfi sem neuronalni ceroid lipofuscinézy, GM2 gangliosidozy, Gaucherova
choroba se stfddanim sfingolipidu glukocerebrosidu, Niemannova-Pickova choroba
s kumulaci sfingomyelinu, Alpersova choroba a dal$i. Diagnosticky se uplatiuje ge-
netické vysetieni, MRI a EEG.

Leukodystrofie je geneticky podminéné onemocnéni s progresivnim postiZenim
bilé hmoty, charakterizované spastickou i paretickou slozkou motorického postizeni,
mozeckovou symptomatologii a dyskinetickymi projevy s pridruzenou mentdlni re-
tardaci a epilepsii. Infantilni formy se projevuji jiz v détském véku, ale neni vyjimkou
ani okultni manifestace u dospélych.

Metachromaticka leukodystrofie je primarni metabolicka porucha, blok v lyzo-
zomalni degradaci sulfatidu (nebo galaktosylceramidsulfatu) nebo jinych sulfatova-
nych glykolipid s nadmérnym stfddanim ve strukturdch bilé hmoty. Prevalence je
1 : 100 000. Diagnostikuje se charakteristickym obrazem demyeliniza¢nich zmén
s roz$ifenim komor na CT ev. MRI, nalezem sulfamidt v mod¢i, zpomalenym vede-
nim periferniho nervu na EMG a genetickym vysetfenim.

Adrenoleukodystrofie je onemocnéni vazané na chromozom X, s manifestaci
pouze u muzd. Jedna se o poruchu lipidového metabolizmu (snizend aktivita lig-
noceroyl-CoA-ligazy, enzymu, ktery se podili na degradaci velmi dlouhych fetézca
mastnych kyselin), spojenou kromé obvyklé neurologické symptomatologie (mental-
ni retardace, porucha chovani, porucha zraku a sluchu az slepota a hluchota, proje-
vy centralnich obrn, ataxie na podkladé postizeni mozecku aj.) i s hyperpigmentaci
v disledku hypokortikalizmu (Addisonova nemoc). Diagnostikuje se dle CT/MRI
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obrazu demyelinizace, ktera se $ifi od okcipitalniho laloku, obrazem proteincytolo-
gické disociace v likvoru a genetickym vysetfenim.

Difuzni encefalopatie vznikaji na podkladé toxického poskozeni v kojeneckém
véku, dale na podkladé poskozeného metabolizmu pti peroxizomalnich (peroxizomy
jsou bunééné organely, jejichZ nézev byl odvozen od pritomnosti katalazy — enzymu,
ktery katalyzuje pfeménu peroxidu na kyslik a vodu, jsou ptitomny ve vsech lidskych
bunkach s vyjimkou erytrocyt) nebo pfi mitochondrialnich poruchach.

Onemocnéni s prevahou postiZeni subkortikalni $edé hmoty je soubor progresiv-
nich geneticky vazanych onemocnéni, ve kterych symptomatologii dominuje extrapy-
ramidovy syndrom.

Rettiv syndrom je na chromozom X vazané onemocnéni s projevy pouze u Zen-
ského pohlavi s prevalenci 10 : 100 000 porodu. Klinicky se projevuje zastavou vyvo-
je intelektu ve véku batolete, autizmem, mikrocefalii, progredujici plegii, mozeckovou
symptomatologii a epileptickymi zachvaty. Charakteristické jsou ,,myci pohyby rukou®
Mladé Zeny umiraji ve véku 15-30 let.

Wilsonova choroba (hepatolentikuldrni degenerace) je onemocnéni zpisobené
poruchou genu pro P-typ ATPazy, ktera inkorporuje méd do ceruloplazminu, ¢imz
dochazi k endogenni intoxikaci médi s patologickym ukldddnim do CNS, jater a ji-
nych organt.. Prevalence je 1 : 30 000. Kolem rohovky se nachazi namodraly Kay-
sertv-Fleischertiv prstenec. Postizeni jater muze probihat pod obrazem chronické
aktivni hepatitidy, ev. jaterni cirhdzy, nebo jako fulminantni forma s akutnim jater-
nim selhanim. Neurologicka symptomatologie 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 psy-
chotickymi projevy. Diagnosticky se uplatiluje pritomnost Kayserova-Fleischerova
prstence pii vySetteni §térbinovou lampou, sniZzena hladina ceruloplazminu a zvy$ena
hladina médi v séru i mo¢i. Nutnd je jaterni biopsie a genetické vysetfeni.

Po vylouceni primarni neuromuskularni etiologie na podkladé klasickych neu-
rologickych projevii a pomocnych vysetfeni uvazujeme o etiologii jiné - tj. adynamii
pti metabolickych a endokrinnich onemocnénich, pti chorobach vnitfnich organd,
systémovych a jinych onemocnénich, pti intoxikacich a polékovém postizeni. Pre-
hledny vycet moznych pricin adynamii je uveden v tabulkach 1.1.-1.7. Je nutné si
uvédomit, Ze kazdé systémové onemocnéni nebo tézky stav mohou vést k adynamii
kombinované etiologie, tj. s primarnim postizenim neuromuskuldrnim (svalova atro-
fie pfi imobilité, nedostatku nutrienttl, iontové nerovnovaze a poruse metabolizmu),
stejné tak podminuje deprese, nedostatek podnéti s abulii (nedostatek viile) a celkové
vycerpani. V tomto bodé se primarni neuromuskuldrni pri¢iny adynamii a pric¢iny
mitigovanych adynamii prekryvaji. Pro kompletnost uvadime v tabulce 1.8 prehled

vevs

nejcastéjsich 1ékd, jejichz uzivani mize vést k adynamii nejriiznéjsi etiologie.
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Tab. 1.8 Prehled Iékii (v abecednim potadi), které mohou zpiisobit adynamii

amiodaron

antiretroviralni léky (zidovudin, lamivudin)
antihypertenziva (reserpin, alfametyldopa)
barbituraty

benzamidy

blokatory kalciovych kandla (cinarizin, flunarizin, diltiazem, verapamil)
butyrofenony (haloperidol)

cimetidin

cytostatika

dibutylpyridiny

fenothiaziny (chlorpromazin, levopromazin, perfenazin)
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)

1.6 Lécha

Terapie adynamii je zavisld na etiologii.

U primarnich neuromuskularnich adynamii a adynamiich pfi jinych nemocech se
soustfedime na terapii zékladniho onemocnéni. V prehledu uvddime terapii zdklad-
nich neurologickych jednotek, které mohou zptsobit adynamii:

» myasthenia gravis: inhibitory cholinesterazy (syntostigmin, pyridostigmin), imu-
nosupresiva, kortikosteroidy, pri cholinergni krizi i.v. imunoglobuliny a plazmafe-
réza, v pfipadé tymomu pak tymektomie,

o Lambertav-Eatontv syndrom: kortikosteroidy,

o autoimunitni myopatie (dermatomyozitida a polymyozitida): kortikosteroidy,
imunosupresiva ev. plazmaferéza,
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