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Extrapyramidovy systém

= systém jader zanorenych do hloubi hemisfér
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Bazalni ganglia: souvisejici jadra
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EXPY systém: funkce

* Vrozeneé i naucené pohybové automatismy

e Stereotypy pro vysoce specializované cinnosti

e Svalovy tonus, postura

e Osobnost, chovani, emocni ladéni a kognice
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Okruhy bazalnich ganglii
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a Motor circuit b Associative circuit ¢ Limbic circuit
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DLPF okruh: exekutivni dysfunkce

porucha dusSevnich pochodl podilejicich se na
realizaci cileného chovani vedouciho k urcitému
motorickému vykonu
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OF okruh: dysfunkce

* zmeny osobnosti
(dezinhibice, labilita, euforie, iritabilita)
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PC okruh: dysfunkce

apatie, abulie, emocni oplosténi

pacient prestava komunikovat, kontrolovat sfinktery,
spontanne se hybat...

akineticky mutismus
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Souhrn dysfunkci asociacnich okruht a
limbického okruhu

e Zmény osobnosti
* Poruchy chovani

Castecné afektivni funkce

Casteéné kognitivni funkce
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Neuromediatory

‘ excitacni
@ innivicni

‘ excitacni i inhibicni
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Patofyziologie

V4

* Nesouhra primé a neprimé drahy

* Prima draha — excitacni

vhodné pohybové vzorce volnich pohybu

* Neprima draha — inhibicni
inhibice mimovolnich pohybu
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EXPY poruchy

Hypokinetické
(parkinsonsky syndrom)

Hyperkinetickeé
(dyskineze-mimovolni pohyby)
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Hypokineticky / Parkinsonsky
syndrom
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Hypokineticky (parkinsonsky) syndrom

bradykineze (hypokineze, akineze)
+ alespon jeden

rigidita

klidovy tremor

poruchy stoje a chuze
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Priciny parkinsonského syndromu

 Parkinsonova nemoc 80%

e Sekundarni parkinsonské syndromy (PS) 10%
polékovy, toxicky sy
vaskularni, pfi normotenznim hydrocefalu

posttraumaticky sy, postencefaliticky sy atd.
* Jinad neurodegenerativni onem. s projevy PS 10%
Multisystémova atrofie

Progresivni supranuklearni obrna

Alzheimerova nemoc, DLBD, FTD, CBD atd.
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Hypo/brady/a/kineze

Hypokineze
chudost pohybu, snizeni frekvence a rozsahu pohybu
mikrografie, hypomimie, snizené souhyby HKK,
hypokineticka dysartrie, aprozodie

Bradykineze
zpomaleni pohybu

Akineze
obtizné zahajeni pohybu, freezing
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Rigidita
plasticky hypertonus:

zvyseny odpor v celém rozsahu provadéného pohybu
- fenomén ohybani olovéné trubky

nebo

nepravidelné zarazy pohybu v terénu svalového hypertonu
- fenomén ozubeného kola

agonisté i antagonisté ( > FLX)
akcentace - Fromentiv manévr
vysetrujeme pomalu!
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Klidovy tremor

typicky akralni tres kolem 4-6Hz

(pro PN je typicka asymetrie)
ustupuje béhem volni aktivity a spanku
Zvyraznuje se stresem,

mentalnim udsilim
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Posturalni instabilita, poruchy chize
Postura: anteflexe Sije, trupu, flekcni drzeni HKK a DKK
Chtize: kratky Souravy krok +
Hesitace: porucha iniciace

Freezing: ndhld neschopnost zacit/pokracovat v chizi

Festinace: epizoda nechténého zrychleni rytmu kroku

Pulse: tah dopredu, dozadu Ci do stran, bez prozitku vertiga
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Posturalni poruchy

Camptocormie = tézka anteflexe trupu Th-LS oblasti

Pisa syndrom = vyrazna lateralni flexe trupu

Antecollis = vyrazna anteflexe hlavy a Sije
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Vysetreni parkinsonského
syndromu
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Vysetreni

anamneéza

klinické vysetreni

standardizované skaly (UPDRS)

klinické farmakologické testy (L-dopa test)

B W
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UPDRS

Mysleni, chovani nalada
. ADL
Il. VysSetreni hybnosti

V. Komplikace |écby
V. Modifikovana stupnice Hoehnové a Yahra
VI. Schwabova a Englandova stupnice ADL
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Modifikovana stupnice Hoehnové a Yahra

Stadium PD dle Stadium PD dle modifikované
Ekily HRY Klinické projevy PD $kaly HRY Klinické projevy PD

bez pfiznakl nemoci

jednostranné minimalni postizeni,

1 bez funkéniho omezeni 1 jednostranné piiznaky onemocnéni
15 jednostranné + axialni postizeni
2 oboustranné postizeni, minimalni 9 oboustranng postizeni bez poruch
disabilita, poruchy postury a chiize rovnovahy

oboustranné postizeni s mirnou poruchou

25 rovnovahy, schopen vyrovnat stoj pfi Pull
testu

3 lehké poruchy rovnovahy, stfedné 3 mirné az stfedné tézké oboustranné

t&zke postizeni, sobéstacny postizeni, posturalni instabilita, sobéstacny

chidze na omezenou vzdalenost, t&7ka nezplsobilost, jesté schopen chodit
4 e . 4 . i

Ztrata uplné sobéstaénosti nebo stat s dopomoci
c neschopnost stoje a chiize, zavislost 5 odkazan na vozik nebo upoutan na ldzko,

na trvalé pédi druhé osoby vstava jen s pomoci
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Dyskineze
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Hyperkineze, dyskineze — mimovolni pohyby

tremor
chorea
dystonie
myoklonus
tik
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Tremor

Rytmické mimovolni oscilacni pohyby
casti téla pusobené stridavymi stahy reciprocné
inervovanych svalu

* NejcCastéjsi extrapyramidovy projev
e Samostatny priznak nebo v kombinaci

* Frekvence, amplituda, télesna lokalizace, provokuijici Ci
potlacujici faktory
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Tremor

e Klidovy tres

Parkinsonova nemoc (5Hz), parkinsonské syndr.

e Posturalni tres

(akcentovany) fyziologicky tres, esencialni tremor

e Kineticky tres

esencialni tremor, intencni mozeckovy tres
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Chorea

Nepravidelné, rychlé, nahodné se vyskytujici pohyby
riznych c¢asti téla, dominantné akralni
Hlavni atributy:

— nahodnost a nepredvidatelnost

— impersistence: neschopnost udrzet zaujaté postaveni

* priznak jazyka (nevydrzi vyplazeny), priznak dojicky (preryvavy
stisk)

— tanecni chlze

— explozivni az sakadovana dysartrie
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Chorea

Fokalni, hemichorea, generalizovana

PFiciny:
e Akutni

— CMP pobliz ncl. subthalamicus (az balistické dyskineze)
 Pomaly rozvoj (+ dalSi symptomy)

— Huntingtonova choroba

— Dopaminergni dyskinézy u PN

— Metabolické, toxické a polékové vlivy
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Dystonie

pretrvavajici svalové stahy pusobici opakované pohyby

NEBO abnormalni postaveni (fixni x mobilni)

Geste antagoniste - manévr (dotyk), kterym pacient mirni

priznaky dystonie
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Dystonie (podle etiologie)

* Primarni (idiopatické)
dystonie jediny nebo dominantni problém
v populaci nejcastéjsi (fokalni, segmentové)

e Sekundarni (symptomatickeé)
existuje zjevna pricina, zpravidla v kombinaci s
dalsimi priznaky
U geneticky vazanych metabolickych poruch
(Wilsonova nemoc)

DMO, CMP, PN, zanéty mozku atd.
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Dystonie — klasifikace podle distribuce

= Fokalni
cervikalni dystonie, blefarospasmus, grafospasmus,
oromandibularni dystonie, laryngealni dystonie
= Segmentova
Meigelv syndrom, torzni dystonie
= Multifokalni
blefarospasmus + koncetinova dystonie
" Hemidystonie
" Generalizovana dystonie
status dystonicus

ﬁ Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd
o |

: Universita Karlova v Praze, 1. |ékafska fakulta a VSeobecna fakultni nemocnice v Praze
NEUROLOGICKA KLINIKA



Myoklonus

kratké synchronni monofazické zaskuby svalu
(agonistu i antagonistu v dané oblasti),
nepravidelné frekvence i amplitudy

* Pozitivni, rychly, kratce trvajici svalovy zaskub

* Negativni, nahlé a kratkodobé preruseni volni
svalové kontrakce (asterixis)
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Myoklonus - klasifikace

Fyziologicky (usinani, Skytavka)
Epilepticky (kortikalni)
Neepilepticky (subkortikalni, kmenovy, misni)

e podle distribuce projevu:

fokalni
segmentovy
generalizovany
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Tiky

Nahlé, bezucelné se opakujici, nerytmické pohyby nebo
zvuky

* Predchazi nutkani a nasledné prechodné uvolnéni
tenze

* Mohou byt prechodné potlaceny vuli

* Ale narusta vnitfni napéti mapfenomeén rebound

* Koncentrace, spanek priznaky mirni, stres zhorsuje
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