Extrapyramidová onemocnění s hyperkinetickými projevy

TREMOR
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esenciální třes- nejčastější


NEJČASTĚJŠÍ CHOROBNOU PŘÍČINOU AKČNÍHO TŘESU JE ESENCIÁLNÍ TREMOR



forma sporadická i hereditární (AD)


pomalá progrese- začíná kolem 30 let  ( dlouhá fáze plato ( kolem 60 let se horší



zvyšuje se amplituda třesu a snižuje se jeho frekvence


symetrický staticko-akční třes HK- eventuelně hlava



patofyziologie- patologické oscilace mozeček- metencefalon- oliva inferior


diagnóza-akční charakter třesu, pomalá progrese, nepřítomnost dalších neurologických příznaků, pozitivní RA, zlepší se po alkoholu



léčba- nelze úplně vyléčit- léčba pouze SYMPTOMATICKÁ



farmaka se nasazují až ve chvíli, kdy příznaky pacienta obtěřují



farmakoterapie 1.volby- METIPRANOLOL (β-blokátory), PRIMIDON




KLONAZEPAM
-nekonstatní efekt



tremor hlavy- botulotoxin



neurochirurgie- jednostranná termolýza ventrálního intermediálního jádra thalamu nebo jeho oboustranná hluboká mozková stimulace


akcentovaný fyziologický třes



=rychlý jemný statický třes na HK


převážně posturální


intoxikace- lithium, TCA, valproát, kortikosteroidy, tamoxifen, teofylin, SM




těžké kovy, As, CO, kyanid, naftalen, DDT



hypertyreóza


Wilsonova nemoc- může se projevit jakýmkoliv typem třesu



U JAKÉHOKOLI TŘESU VZNIKLÉHO U OSOBY MLADŠÍ 45 LET JE NUTNO VYLOUČIT WILSONOVU NEMOC



NEJČASTĚJI- pomalý, nepravidelný s kořenovým maximem o velké amplitudě



další známky mozečkového nebo extrapyramidového postižení

mozečkový tremor



intenční třes (dominuje při cíleném pohybu a bývá provázen ataxií, hypermetrií, titubace a dalšími příznaky mozečkového syndromu) zpravidla s posturální složkou



pomalá frekvence



ASYMETRICKÁ  lokalizace na končetinách



příčina- postižení mozečkových drah v GUILLAIN- MOLLARETOVĚ TROJÚHELNÍKU- mezi jádry nukleus dentatus, nucleus ruber a oliva superior demytizací při RS


často invalidizující



léčba málo úspěšná

Holmesův třes = rurální třes



jednostranný, hrubý, klidový, akcentující se ve statické poloze a při pohybu



projev léze stejnostranné výstupní mozečkové dráhy (v blízkosti nukleus ruber)



nejčastější příčina- posttraumatické nebo ischemické léze horního mesencefala nebo vrchního mozečkového pedunklu

Archimedova spirála- pacient nakreslí spirálu o 5 závitech

CHOREA


typy- pomalá progrese




tardivní polékové stereotypie




neurodegenerativní onemocnění




senilní chorea


           náhlý počátek




CHOREA VASKULÁRNÍ




poléková chorea




autoimunitní chorea- SLE (vaskulitida)




chorea u hypoglykémie, hyperglykémie


Huntingtonova chorea- AD



mutace krátkého raménka 4. chromozomu



gen plně penetrantní




obě pohlaví bývají postižena stejně



rozhodující je počet CAG repetic





<27 zdravý jedinec




36-39- neúplná penetrace- postižený může, ale nemusí onemocnět




>40- klasická forma- začátek mezi 30. - 40. rokem





>60- juvenilní forma- začátek do 20. roku věku- velmi progresivní






anticipace- u další generace může onemocnění propuknout daleko dříve- skok spíše při postižení OTCE





projev- poruchy intelektu a chování, dominuje rigidita a bradykineze, choreatické dyskineze obvykle nejsou patrné, dystonie, myoklonus, pyramidové příznaky, epileptické paroxysmy různého typu




genový produkt mutace- huntingtin



výrazná ATROFIE v PUTAMEN a NUCLEUS CAUDATUS- ztráta GABAergních neuronů ( pokles neurotransmiterů (GABA, acetylcholin, substance P, enkefalin)




+ generalizovaná ATROFIE mozku- hlavně kortexu


jasné diagnostické potvrzení ( genetické vyšetření


projevuje se poruchami hybnosti (typické choreatické dyskineze), demence, změny osobnosti a chování


příznaky

1. symtomy-psychiatrické-změny osobnosti, afektivní, OCD, psychóza
neurologické příznaky- choreatické mimovolní pohyby končetin a obličeje- příznak jazyka, poruchy polykání a řeči, kachexie, inkontinence, těžší porucha chůze (o širší bazi), mohou být mozečkové či pyramidové příznaky

v pokročilých stádiích ubývá mimovolních pohybů či se mění z původních choreatických na dystonické ( dyskineze mohou zcela vymizet ( extrapyramidový akineticko-rigidní syndrom



kognitivní- exekutivní dysfunkce, demence




ostatní- myoklonus, motor impersistence, posturální instabilita ,příznak stisku 




motorické projevy- porušení okulomotoriky, zpožděné, pomalé sakády ( nešikovnost ( chorea ( dystonie, parkinsonismus 


onemocnění NELÉČITELNÉ- probíhá v neodvratitelné progresi




pacient zcela závislý na péči okolí




umírá v nezadržitelném marasmu

tardivní dyskineze



RF- STARŠÍ VĚK, ženské pohlaví, kumulativní dávky NEUROLEPTIKA


objevují se minimálně 3 měsíce po léčbě neuroleptikem



vázána na ústa- příznak žvýkačky, příznak chameleona


poléková chorea



NEUROLEPTIKA



hormonální antikoncepce, substituce hormony štítné žlázy, antiepileptika, stimulancia, TCA, dopaminergní léky u Parkinsonovy choroby (L-dopa, agonisté dopaminu)


v dětství- prokinetika, antiemetikum, antitusikum ( při průniku přes HEB




(HEB se uzavírá po 15 roce věku)


chorea minor Sydenhami- postreptoková komplikace


objevuje se v dětství po 1- 6 měsíců od infekce beta hemolytickým streptokokem A



vzniká na podkladě zkřížené imunitní reakce proti neuronální Ag



příznaky- ztráta koncentrace, předrážděnost nebo apatie (generalizovaná chorea- hlavně v obličeji a na akrech končetin- často jednostranná



diagnóza- příznaky, pozitivní záchyt streptokokové infekce, ASLO, CRP



léčba- PNC, kortikoidy


vaskulární chorea



ischemické léze bazálních ganglií-a.lenticulostriata- postižení caput nuclei caudati, přední část capsula interna a putamen



ischemické léze thalamu



projev- jednostranná choreatická až balistická dyskineze- postupně ubývá na intenzitě, někdy přechází do dystonie

léčba- blokáda dopaminových receptorů




NEUROLEPTIKA-typická- HALOPERIDOL






-atypická-RISPERIDON, TIAPRIDAL

DYSTONIE


dystonie poléková



akutní- rozvoj po nasazení či zvýšení dávky neuroleptika




vyšší riziko- muži, mladý věk, psychiatrická OA



tardivní- rozvoj po několika týdnech medikace


léčba- fokální –BOTULOTOXIN



generalizované- špatně léčitelné




dá se potlačit mozkovou stimulací



feeding dystonie- jazyk vytlačí sousto ven

MYOKLONUS


diagnostický postup



původ myoklonu




epileptický- EMG aktivita o trvání 10 až 50 ms a korelát v EEG




neepileptický- EMG aktivita o trvání 50 až 300 ms a ŽÁDNÝ korelát v EEG



zda má generátor strukturální příčinu


Epileptický myoklonus



progresivní myoklonická epilepsie- rozvoj myoklonických záškubů a epilepsie, často v doprovodu mozečkové ataxie a někdy i demence



etiologie- mitochondriální onemocnění, metabolické, neurodegenerativní…




začíná se objevovat v dětském či adolescentním věku




kauzální léčba NEEXISTUJE-symptomaticky antiepileptika


Neepileptický myoklonus



esenciální myoklonus




rané dětství-projevuje se pouze MYOKLONEM- příznivě reagující na malé množství alkoholu



posthypoxický myoklonus




u nemocných po KPR, dlouhodobá CA ( došlo ke globální hypoxii mozku




při pokusech o postavení a rehabilitaci chůze se objevuje výrazný, nepravidelný myoklonus zesilující se pohybem, který bývá často spojen s mozečkovou ataxií a podklesáváním při chůzi ( nemožnost chůze



syndrom opsoklonus- myoklonus



vzácné- v dětském věku- OPSOKLONUS- rychlé, nepravidelní, konjugované mimovolní pohyby očních bulbů



myoklonus při postižení části senzorickomotorického kortexu


hemispasmus facialis- iritace n.facialis




léčba- BOTULOTOXIN- do víčka


léčba- antileptika- LEVETIRACETAM, VALPROÁT, CLONAZEPAM

TIK


tiková porucha- přechodná- trvá do 1 roku věku





objevuje se mezi 3. - 5. rokem věku- začlenění do kolektivu




trvalá > 1 rok


Tourettův syndrom


poměrně častý (50: 100 000), hereditární rysy



chronický výskyt mnohočetných motorických a vokálních tiků




vyskytují se mnohokrát za den, v salvách



jejich charakter a intenzita se mění, kolísání v čase



v dětském věku (počátek před 18. rokem) 


v mladším školním věku-mrkání očí, záškuby hlavy, odahazování vlasů z čela ( progrese okolo 10. roku, poté se kolísavě zmírňují a znovu propukají- hlavně v období puberty- některé tiky mizí, jiné stereotypně přetrvávají, objevují se nové ( v pozdní adolescenci se tiky mohou zmírnit nebo úplně vymizet ( v dospělosti snižující tendence

 

kromě tiků se postupně objevují poruchy chování (hyperaktivita, porucha pozornosti, OCD)


léčba- nejprve pohovor a zvážení nutnosti terapie

