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Cervikalni dystonie

Cervical dystonia

Souhrn

CervikéIni dystonie je patrné nejcastéjsim typem fokdlni idiopatické torzni dystonie vibec. Mimovolni dysto-
nickou svalovou aktivitou jsou postihovany kréni svaly v rizné distribuci, a stav tak vede k dystonickym dyski-
nezim krku, které majf jako dUsledek napadné dystonické postaveni hlavy. Onemocnéni je v Siroké medicinské
vefejnosti zndmo spiSe pod ndzvem spasticka torticollis, tak jak bylo popisovano v klasické neurologické litera-
ture. Nejcasteji postihovanymi svaly jsou m. sternocleidomastoideus, m. splenius capitis, m. trapezius, m. semi-
spinalis capitis a m. semispinalis cervicis, m. levator scapulae a mm. scaleni. Méné casto jsou postihovany dalsi
krcni svaly, jako jsou drobné svaly kraniocervikéiniho prechodu — mm. rectus occipitalis major et minor, m. obli-
quus occipitalis major et minor, m. multifidi a m. rotatores cervicis. Existuje nepiiméa evidence, Ze se na dystonic-
kych dyskinezich krku mohou podilet i hluboké kr¢nf svaly, jako napf. m. longus colli, tyto svaly v3ak prakticky
nejsou dostupné palpacnimu nebo EMG vy3etfeni. Na dystonické dyskinezi se mohou podilet i svaly infrahyoidni
a suprahyoidni, z nich nej¢astéji m. geniohyoideus a m. mylohyoideus. Svaly zapojené v dyskineze, vytvareji
dohromady tzv. svalovy vzorec cervikalni dystonie. Cervikani dystonie se manifestuje v zasadé ve ¢tyfech for-
mach, které maji typicky klinicky obraz a odpovidajf urcitému svalovému vzorci. Dyskineze je vsak velmi variabilni
a mohou existovat (a frekventné se také objevuji ) pfechodné formy, vzniklé kombinaci ¢i vzajemnym prekry-
vanim Ctyf zékladnich. Tyto zminéné zakladni formy jsou torticollis, retrocollis, laterocollis and antecollis. Klinicka
diagnostika pIné vyvinutého syndromu cervikalni dystonie nenf (pro svou typi¢nost) obtizna, naopak obtiznéjsi
je diferencidini diagndza, pfi které je za pomoci fady paraklinickych vysetfeni nezbytné vyloucit sekunddrni dys-
tonii, jejichZ pricin mize byt celd fada. Podrobné klinické mapovéani syndromu se provadi za pouziti EMG
metod, ke kterym patfi pfedevsim jehlovd EMG, polymyografie, analyza interferencniho vzorce a turns/ampli-
tude analyza. Lékem volby cervikalni dystonie je botulotoxin A, ktery je aplikovan lokalné do svalli, zavzatych do
dyskineze, a to na zakladé klinického a palpacniho vy3etfeni nebo pod EMG kontrolou. Efekt Iécby trva vétsi-
nou 3 mésice, potom je nezbytné aplikaci opakovat. Lécba muze byt komplikovédna zménou svalového vzorce
dystonie nebo tvorbou neutralizacnich protildtek proti botulotoxinu A, potom je nutno opakovat cely elektro-
diagnosticky vysetiovaci protokol a k [écbé pouzit jiny sérotyp botulotoxinu.

Abstract

The cervical dystonia is probably the most frequently seen type of idiopathic torsion dystonia. In the case of cer-
vical dystonia, the abnormal involuntary contraction affects neck muscles in different distribution. It leads to the
dystonic dyskinesia of the neck, which results in the dystonic posture of the head. The disorder is widely known
as ,spastic torticollis”, and has been described under this name in the classical neurological literature. The most
frequently affected muscles are sternocleidomastoid muscle, splenius capitis muscle, trapezius muscle, semi-
spinalis capitis and cervicis muscles, levator scapule muscle and group of scalene muscles. Less frequently are
affected other neck muscles, particularly muscles of the cranio-cervical area: rectus capitis maior and minor mus-
cles, obliquus capitis maior and minor muscles, multifidi muscles and rotatores capitis muscles. There exist an
indirect evidence, that deep neck muscles, as for instance longus colli muscle, can participace on the dyskinesia.
However, these muscles are actually not accessible for the palpation or electromyographic (EMG) examination.
Suprahyoid and infrahyoid muscles can also participate on the dystonic dyskinesia, particularly geniohyoideus
muscle and mylohyoideus muscle. Muscles, which are involved in the dyskinesia, form the so-called "muscle pat-
tern" of cervical dystonia. Cervical dystonia manifests usually in four types, which have a typical clinical pattern,
and which correspond to the particular muscle pattern: torticollis, retrocollis, laterocollis and anterocollis. Never-
theless, cervical dystonia is a variable syndrome, thus the combination or overlapping of these four types might
be frequent. The clinical diagnosis of fully developed syndrome is (due to its typical clinical picture) relatively easy.
On the other hand, the differential diagnosis is relatively difficult. It is necessary to exclude (using all accessible
paraclinical examinations) all possible causes of secondary dystonia. To further map the clinical syndrome and its
characteristics, it is necessary to use EMG methods. The needle EMG, polymyography, interference pattern analy-
sis and turns/amplitude analysis are those which are the most helpful methods to describe the detailed charac-
teristics of cervical dystonia. Treatment of choice of cervical dystonia is botulinum toxin A (BTX). The toxin is
injected into the muscles involved in the dystonic dyskinesia, either on the basis of clinical examination and pal-
pation or with EMG guidance. The treatment effect lasts usually up to three months, then the injection must be
repeated. The treatment with BTX can be complicated by the change of muscular pattern of dystonia or deve-
lopment of neutralising antibodies against BTX. In such a case, the diagnostic process should be repeated and
another serotype of BTX should be used for the further treatment.
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CERVIKALNI DYSTONIE

1. Fenomén dystonie

Dystonie, a to v jakékoliv své podobg, je je-
vem stdle zahadnym. Po poslednich 3 dese-
tiletich intenzivniho vyzkumu nadéle vime
jen to, Ze jde o syndrom, jehoz podstatou
je (zatim blize nespecifikovand) porucha v ob-
lasti bazalnich ganglii, patrné ve striatu. Jen
priblizné se tusi, ze se jednd o poruchu
neurochemickou a Ze klicovymi transmitery
jsou acetylcholin a dopamin. Stejné tak pfi-
blizné se tusi, Ze primarni porucha bazalnich
ganglii ovliviiuje kortex a Ze teprve kortikdlni
porucha je pfimym ptvodcem dystonické
dyskineze. Ale cely koncept dystonie jako
takové obsahuje fadu problémd, které ne-
maji jednoducha fesent.

Zasadnim problémem je vlastni charak-
ter dystonického pohybu. Klasicky byl poji-
man jako dUsledek mimovolni svalové kon-
trakce, kterd se objevuje zcela nezavisle na
vUli postizeného a kterou nemocny nemdize
nijak omezit. S v&tsim zajmem o extrapyra-
midova onemocnéni se viak objevilo i nové
chapani dystonického pohybu [1]. Soucasna
predstava predpoklada dystonicky pohyb
jako vysledek volniho nebo automatického
(podvédomého) motorického aktu. Nicméné,
normalni motorickd cinnost je u pacientd
trpicich dystonii znemoznéna abnormalni ak-
tivaci antagonistt, kokontrakcemi (tzv. do-
provodnymi kontrakcemi) neodpovidajicich
svalti, mnohdy antagonistt (tzv. siteni dys-
tonické aktivity, neboli , dystonicky spread”),
a chybéjici recipro¢ni inhibici svall jinych [2].
Na konci takového motorického aktu je po-
tom dystonicky pohyb nebo dystonické po-
staveni, které je vysledkem konec¢ného vek-
toru abnormalné pusobicich svalovych sil. P¥i
vdech abnormalitdch vsak nejde o chaotické
kontrakce a dekontrakce — jde o déj vysoce
organizovany, ale aberantni. To, co lze u pa-
cienta s dystonii pozorovat, nejsou prosté ab-
normalni svalové zaskuby nebo kontrakce,
jako napt. u myoklonu, ale komplexni, vy-
soce organizovana dyskineze, ktera jen ne-
rada méni sv{j charakter. Na zakladé jaké
poruchy v motorickém systému takto cha-
pana dystonicka dyskineze vznikd, neni do-
sud zcela jasné. Jedna z hypotéz predpo-
klada rozhoduijici tcast somatosenzorického
systému na vzniku dystonie [3-7]. Tato Ucast
je vysvétlovana takto: motoricky alfa-systém,
tj. primarni motoricky kortex a kortikospi-
nalni draha, je u pacientl s dystonif intaktni,

jak bylo opakované prokazano neurofyzio-
logicky a metodami zobrazujicimi struktury
CNS, jako jsou transkranidlni magneticka sti-
mulace, MRI a PET a sofistikovany SPECT
[8-11]. Dulezitou roli hraje i intaktni gama-
systém, protoze kazdy motoricky akt je vy-
sledkem souhry alfa-systému a gama-sys-
tému, a porucha v jeho koordinaci nutné
vede k motorickym abnormalitam. Je zndmo,
Ze gama-systém je silné ovliviiovan aferent-
nimi somatosenzorickymi synapsemi. Jeho
aktivace muize byt abnormaini a nekorelo-
vand s aktivaci alfa-systému v zavislosti na
somatosenzorickych poruchéach. Nejznaméj-
$im dUkazem Ucasti somatosenzorického
systému v mechanizmu dystonie je existence
tzv. ,geste antagoniste” u pacientd trpicich
dystonii, t.j. fenoménu, kdy postizeny jen
lehkym dotekem nékteré specifické Casti téla
dokaze dystonické symptomy docasné ztlu-
mit [3]. Stejnym dikazem je iz dlouho zndma
|é¢ba dystonie a jinych dyskinezi aplikaci lo-
kdlnich anestetik do dystonickych svall [4]
a dystonie, vznikajici pfi reflexni sympatické
dystrofii; dalsim ddkazem muze byt i vznik
dystonie po perifernim traumatu. Abnor-
malni interakce gama-systému a somatosen-
zorického systému sama o sobé viak ziejmé
dystonii nezpUlsobuje, je spie jen jednim
z projevd dystonické poruchy. Neni timto
zplsobem totiz mozno vysvétlit vznik tzv.
task-specific” dystonif, t.,j. dystonickych
poruch, které se objevuji pouze kdyZ ne-
mocny vykonava urcitou vysoce specializo-
vanou cinnost. Patrné tézko by bylo mozné
obhajit koncept stereotypni abnormalni so-
matosenzorické aferentace, kterd nastava
pouze pfi specifické motorické aktivité a ne-
nastava pfi cinnosti vykondvané stejnymi
efektory stejné specializované, pouze nepa-
trné odlisné. Proto byl nadale hledan plvod
dystonické poruchy i jinde, v dalsich ¢astech
CNS a tzv. motorickych okruh(.

Podle soucasné predstavy je motoricky
akt iniciovan spusténim motorického pro-
gramu, ktery je pfedtim vybran z tzv. moto-
rické paméti. Které struktury jsou substra-
tem motorické paméti a motorického pro-
gramovani neni dosud zcela jasné, patrné
jde o premotorické oblasti frontalniho laloku.
Motoricky program je aktualizovan a upra-
ven v extrapyramidovych motorickych okru-
zich, pfimém a nepiimém [7]. Zde se velmi
vyznamné na procesu podili pravé puta-

men (kam je hypoteticky centraini genera-
tor dystonické poruchy casto umistovan).
Specifickou aktivitu putaminalnich neuron(
v této fazi tvorby pohybu jiz presvédcivé
prokdzaly animalni i humanni studie. Sa-
motny vykon pohybu je pak iniciovan z pri-
marniho senzomotorického kortexu. Moto-
ricky akt je kontrolovan zpétnovazebnymi
somatosenzorickymi mechanizmy. Kazdy je-
dinec si béhem ontogeneze a dalstho Zivota
Vytvéii fadu stereotypnich motorickych pro-
gramd, generujicich stereotypni pohyby, tzv.
rutin. Je pravdépodobné, Ze stejné se vyvi-
jeji i specifické podprogramy, tzv. subrutiny,
které slouzi ke generovani velmi ¢asto uzi-
vanych vysoce specializovanych pohybt [4].
Patrné jak rutiny, tak subrutiny jsou uzivany
jako ¢asti programt pfi programovani po-
hybl. Rutinu Ize chépat jako motoricky
program jiz specificky pro urcité efektory
(napt. drobné pohyby ruky, otaceni krku, po-
hyby obli¢ejového svalstva), subrutinu pak
jako motoricky program specializovany pro
urcitou c¢innost téchto efektorl s presné
ur¢enou funkci (napf. hra na urcity hudebni
nastroj, psani tuzkou nebo perem, psani na
stroji, vestibulokolické posturaini reflexy, ota-
Ceni krku v zavislosti na sledovacich pohy-
bech odi, mimické pohyby s urcitym emocnim
obsahem — smich, smutek atd). Dystonicka
dyskineze potom muze byt vysledkem chyb-
ného zafazeni subrutiny nebo zafazeni frag-
mentované rutiny do aktudlniho motoric-
kého programu volniho nebo automatického
pohybu, ktery je pak vykonan presné podle
tohoto aberantniho programu. Je-li potom
stejnym programem fizen jak alfa-systém,
tak i gama-systém, snadno dochazi k jejich
nekoordinované akdi, a tim k naruseni ob-
vyklého senzomotorického zpétnovazebniho
mechanizmu. Jednozna¢ny dlkaz pro tuto
koncepci bohuzel dosud nemame. Je vsak
v souhlase s predstavou pfimého a nepfimého
motorického okruhu, tvofeného hlavné ba-
zalnimi ganglii [7], v kterych probiha fazeni
motorickych programu a jejich aktualizace
vzhledem k pldnovanému pohybu a pro-
stfedi, ve kterém ma byt proveden. Tato
celkova podoba koncepce je potom v sou-
hlasu s patologickymi nélezy a CT & MRI
nalezy u sekunddrnich a MRI ndlezy u idio-
patickych dystonif (viz dale), kde jsou léze
nachazeny pravé v oblasti bazalnich gangli.
Existuje fada aktudlnich neurofyziologickych
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Obr. 1: Torticollis. Typicky klinicky obraz
pfi mimovolnim staceni hlavy smérem
doprava.

pozorovani, jejichz vysledky popsanou kon-
cepci vzniku dystonické dyskineze podpo-
ruji. Opakované byla napfiklad zjisténa de-
fektnf reciprocni inhibice pfi vySetfeni svald
na predlokti u pacientd s fokalnimi i segmen-
talnimi formami dystonie. Pravé tato porucha
je vysledkem dyskoordinace alfa- a gama-
systému [12-14]. Obdobna defektni nebo
chybéjici recipro¢ni inhibice svalové aktivity
je zjistovana pfi polymyografickych vysetre-
nich svall pUsobich dystonické staceni
u torticollis [15). Defektni recipro¢ni inhibice
je v soucasné dobé uznavanym neurofyzio-
logickym kriteriem pfitomnosti dystonické
poruchy. Porucha inhibice v jiné etdzi CNS
je u pacientd s dystonif pravidelné zjistovana
pfi vySetien blink-reflexu, v tomto pfipadé
jde o poruchu inhibice polysynaptickych kme-
novych reflextl. Zfejmou poruchu kortikalnf
signalizuji vysledky vy3etfeni dalsich neuro-
fyziologickych modalit u pacientt s dystonif.
Nejvétsimu zdjmu se v posledni dobé tésily
abnormality vrcholu N30 nebo komplexu
P22/N30 pfi vysetfeni somatosenzorickych
evokovanych potenciall n. medianus. Opako-
vané bylo zjistovano zietelné zvyseni ampli-
tudy téchto vrcholl u pacientd trpicich dys-
tonii oproti hodnotam zjistovanym u zdravé
populace [16-20]. Abnormality byly také na-
lezeny pfi vySetieni MRCP (movement-rela-
ted cortical potential, tzv. Bereitschaftpoten-
tial), kdy bylo zjisténo (opét oproti hodno-
tdm u normalnich zdravych jedincl) zvy3eni
amplitudy tzv. komponent BP i NS tohoto
potencidlu, nebo izolované snizeni amplitudy
komponenty NS [21]. Abnormalita DC-po-
tencidlu CNV byla u dystonickych pacientd
prokdzana zcela presvédcivé a lateralizace

N e
¢ T i) s e o 4
Obr. 2. Laterocollis. Typicky klinicky
obraz pfi deviaci hlavy doprava a soucas-
ném mirném staceni doleva.

této abnormality (zvy3eni amplitudy DC
shiftu) dokonce respektovala stranu staceni
u pacient( s torticollis [22]. Déle byla zjisténa
defektni nebo chybéjici kortiko-kortikaIni
inhibice pfi vy3etfeni transkranidlni magne-
tickou stimulaci, byl-li aplikovan parovy sti-
mulus v oblasti motorického a premotoric-
kého kortexu [23-25]. V3echny tyto vysledky
pak dohromady davaji obraz abnormality,
kterd postihuje vice etazi CNS vcetné kortexu,
ale ponechava tyto etadze strukturdlné in-
taktni. Podporuji zfetelné predstavu dystonie
jako aberantné organizovaného pohybu, vol-
niho nebo automatického pdvodu, ktery je
pritom viak bezchybné proveden. O volnim
plvodu dyskinezy nebude zfejmé pochyb
u tzv. task-specific dystonii. Diskutabilnéjsi
je charakter dystonif, klasicky pojimanych
jako mimovolni, tj. nejcastéjsich fokalnich
dystonit: idiopatického blefarospazmu, tor-
ticollis nebo spastické dysfonie. | tyto formy
jsou v3ak zfejmé plvodné volniho (i kdyz au-
tomatického) plivodu. Jedna se patrné o dys-
tonickou formu nejcastéji provadénych po-
hybd, které jsou kompletné a trvale zauto-
matizovany: mrkani, otaceni hlavy nebo
pohybu svalll laryngu pfi vytvareni hlasu.
VSechna vyse uvedena pozorovani pak uka-
zuji, Ze dystonie neni poruchou vzniklou
izolované v nékterém ze systémd CNS, ale
poruchou komplexni organizace motoric-
kého déje, na které se podili fada struktur,
tvoricich motoricky systém ve viech etdZich
CNS [19, 26].

2. Cervikalni dystonie
Cervikalni dystonie je patrné nejcastéjSim
typem fokalIni idiopatické torzni dystonie

Obr. 3. Retrocollis. Typicky klinicky obraz
pii retroflexi kréni patefe a soucasném
staceni hlavy doleva.

vibec [27]. Mimovolni dystonickou svalovou
aktivitou jsou postihovany krénf svaly v rlizné
distribuci, a stav tak vede k dystonickym dys-
kinezim krku, které maji jako dlsledek na-
padné dystonické postaveni hlavy. Onemoc-
nénf je v Siroké medicinské vefejnosti znamo
spise pod nazvem spasticka torticollis, tak
jak bylo popisovano v klasické neurologické
literature [28-34], ale v soucasné dobé upred-
nostiiujeme termin cervikalni dystonie.

2.1. Klinickd manifestace

cervikalni dystonie

Nejcasteji postihovanymi svaly jsou m. sterno-
cleidomastoideus, m. splenius capitis, m. tra-
pezius, m. semispinalis capitis a m. semispina-
lis cervicis, m. levator scapulae a mm. sca-
leni. Méné casto jsou postihovany dalsi kréni
svaly, jako jsou drobné svaly kraniocervi-
kélniho prechodu — mm. rectus occipitalis
major a minor, m. obliquus occipitalis major
a minor, m. multifidi a m. rotatores cervicis.
Existuje nepfima evidence, Ze se na dysto-
nickych dyskinezich krku mohou podilet i hlu-
boké kreni svaly, jako napf. m. longus colli,
tyto svaly vsak prakticky nejsou dostupné
palpacnimu nebo EMG vy3etreni. Na dysto-
nické dyskinezi se mohou podilet i svaly
infrahyoidni a suprahyoidni, z nich nejcas-
t&ji m. geniohyoideus a m. mylohyoideus.
Svaly, zapojené v dyskineze, vytvéreji dohro-
mady tzv. ,svalovy vzorec” cervikalni dys-
tonie. Podle toho, o jaky vzorec se jedna,
potom vypada vysledna dyskineza. Cervikaini
dystonie se manifestuje v zasadé ve 4 for-
mach, které maji typicky klinicky obraz a odpo-
vidaji urcitému svalovému vzorci. Dyskineze
je viak velmi variabilni @ mohou existovat
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(a frekventné se také objevuji) prfechodné
formy vzniklé kombinaci ¢i vzajemnym pre-
kryvanim ctyf zakladnich. Tyto zminéné za-
kladni formy jsou:

a) Torticollis

V pripadé tohoto typu dykineze je hlava ro-
tovéna v sagitalni roviné k jedné nebo druhé
strané. V Cisté podobé neni patrna ten-
dence k tahu jinym smérem, maze byt pri-
tomna elevace ramene na strang, ke které
se hlava staci. Svalovy vzorec, nejcastéji na-
chazeny u torticollis, tvori kontralateralni
(ke sméru staceni hlavy) m. sternocleido-
mastoideus, kontralateralni m. trapezius, ip-
silateraIni m. splenius capitis (hlavni rotator
hlavy) a — v pfipadé elevace ramene —m. le-
vator scapulae.

b) Anterocollis

U této dyskineze je hlava taZzena smérem
dopredu a pfitahovéna k hrudniku. V cisté
podobé jde skute¢né pouze o anteflexi krku.
Nejcastéjsi svalovy vzorec tvofi m. sterno-
cleidomastoideus oboustranné, dale se mo-
hou podilet svaly suprahyoidni (tzv. submen-
taIni svalovy komplex) a mm. scaleni na
obou stranach.

¢) Retrocollis

U této dyskineze je hlava tazena smérem
dozadu. Pokud je v Cisté podobé, jde o re-
troflexi krku. Svalovy vzorec nejcastéji tvori
m. splenius capitis oboustranné, rostralni
¢ast m. trapezius oboustranné, mm. semi-
spinales capitis a cervicis, pravdépodobné
také m. longissimus capitis a cervicis.

d) Laterocollis

Pri tomto typu dyskineze je hlava pfitaho-
vana k jednomu z ramen, v Cisté podobé
jde pouze o inklinaci. Svalovy vzorec je tvo-
fen svaly na té strané, ke které ma hlava
tendenci se uklanét: m. splenius capitis,
m. trapezius, m. sternocleidomastoideus,
m. levator scapulae, m. semispinalis capitis
a mm. scaleni.

CervikaIni dystonie se mdze manifesto-
vat ve vsech formach dystonie, které byly
popsany v Uvodu. Nejcastéjsi je bézna forma
dystonie — trvald abnormélini svalova kon-
trakce, ktera vytvari trvalé abnormalni po-
staveni hlavy a krku. Objevuje se ale také ve
formé dystonického tresu, at uz charakteru

,he-ne” nebo ,,ano-ano”, ve formé obcas-
nych, intermitentnich kontrakci, které mo-
hou napodobovat dyskinezi, dfive nazyva-
nou athetosa, nebo — velmi zfidka — ve formé
dystonického myoklonu. Casto Ize pozoro-
vat dyskinezi s trvalym stocenim ¢i inklinaci
hlavy do jednoho ze sméra, ktera je v urdi-
tych intervalech zhorSovana a zvyrazfiovana
vlivem silici a sldbnouci kontrakce dystonic-
kych svald.

Onemocnéni muze zacit v kterémkoliv
véku, nejcastéji se vyskytuje v obdobi mezi
20-40 lety. Je patrno mirné vyssi zastoupeni
Zen mezi pacienty, ale jasna predilekce po-
hlavi patrna neni. Prevalence této dystonie
je odhadovana na 9-10/100 000 obyvatel.

2.2. Pribéh onemocnéni

Onemocnéni idiopatickou cervikalni dysto-
nif zacina spise plizivé nez nahle. Pacient po-
cituje nepfijemné napéti , za krkem”, které
se pozdéji ménf v bolesti. Tyto jsou zpocatku
piitomny pouze po fyzické namaze, pozdéji
cely den. Jejich horseni ve vynucenych po-
lohéch vede casto k diagndze vertebrogen-
nich potizi. Po urcité dobé ziejmé selhavaji
intrinsické kompensa¢ni mechanizmy a do-
chazi ke stacent ¢ uklanéni hlavy do nékte-
rého z vyse popsanych smérd. Sam postizeny
si zpocatku toto stoceni ¢i uklonéni neuve-
domuje a byva na néj upozornén okolim
(to v pfipadé, Ze zacatek onemocnéni neni
doprovazen bolestmi). Nendpadna deviace
hlavy se stdva vyraznéjsi a subjektivné je
zietelné pocitovana, presahne-li zhruba 20°.
Neni-li onemocnéni léCeno, vétsinou se Uhel
deviace pozvolna zvétsuje a svalova sila,
kterd staceni ¢i uklanéni plsobi, se stava
stale mohutnéjsi. Spolu se zvyrazfujici se
deviaci se objevuji doprovodné symptomy,
kterymi byvaji nejcastéji bolesti ramen ¢i bo-
lesti za krkem vystrelujici do nékteré z hor-
nich koncetin. Pacient mlZe z nepfirozené
polohy hlavy pocitovat zavraté, nékdy i s ne-
volnostmi. Déle je porusena prostorova orien-
tace, nemoznym se stava fizeni automobilu.
Chze ziskava typicky nejisty charakter, pro-
toZe pacient trpf pfi chlzi pocitem nejistoty.
U mnohych pacientd je pfitomna porucha
polykani (nejmarkantnési je tento pfiznak
u pacientll s anterocollis), kterou pulsobi
sekundarni dyskineze polykaciho svalstva.
Spolu s castou ztratou chuti k jidlu vede

k hubnuti, v extrémnich pripadech a pfi velké
mohutnosti dyskineze i k dehydrataci. K de-
viaci hlavy se témér vzdy postupné pfipojuje
elevace ramene (u torticollis nejcastéji na
strané, kam se krk a hlava stac), ktera je zpU-
sobena nejen tim, ze m. levator scapulae
a m. trapezius mohou byt v dyskineze pri-
marné Ucastny. Elevace ramene je Casto také
manévrem, ktery pacientdm ulevuje od kruté
bolesti v kréni oblasti, plisobené sekundarné
vertebrogennim mechanizmem. Nepfilis ¢asta
je elevace obou ramen. Vysledny klinicky
obraz vyvinuté dyskinezy je potom tvoren
deviaci hlavy do nékterého z vyse popsanych
smérd nebo jejich kombinace, dale elevaci
ramene (nebo zfidka obou ramen), spon-
tannimi i provokovanymi bolestmi v oblasti
sijniho svalstva s propagaci do hornich kon-
Cetin a fyzickym chatranim. Trvéa-li onemoc-
néni déle, pacient si vypracuje senzitivni
manipulaci, kterd dyskinezi docasné tlumi
nebo Uplné ostraruje, tzv. geste antago-
niste, nejcastéji lehky dotek tvare nebo span-
kové oblasti. Také u cervikaini dystonie je
pfitomnost této manipulace ve spornych
pripadech diferencialné diagnosticky ddle-
Zita (obr. 4).

Popsany pribéh je typicky a bezezbytku
plati pro nekomplikovanou spontanni dys-
kinezu. Castéji nez u ostatnich fokalnich
dystonif se u cervikalni setkdvame s kinezi-
genni manifestaci dyskinezy. V takovém pfi-
padé se dyskineze objevuje, pouze pokud
je pacient v pohybu. Nemusf se jednat pouze
o chtzi nebo béh, pomérné ¢astd je dysto-
nie vznikajici pfi jizdé dopravnim prostred-
kem, napf. automobilem nebo autobusem.
Kinezigenni dystonie se obtizné evaluuje
a jesté obtiznéji léci, protoze vétsinou je
nutno spoléhat na Udaje zprostfedkované
pacientem a moznost objektivniho posou-
zeni dystonie chybi.

Déle se cervikalni dystonie mize mani-
festovat pod obrazem dystonického tresu.
Ve Vétsiné pfipadd jde o tfes charakteru
.ne-ne”, jen vyjimecné se setkavame s tre-
sem charakteru ,ano—ano”. Takovi pacienti
jsou mnohdy i nékolik let lé¢eni pro esen-
cidlni tfes, parkinsonsky tfes nebo tyreoto-
xikdzu, nez je stanovena spravna diagnoza.
Dystonicky tres je ale celkem snadno rozpo-
znatelny. Je typicky nepravidelny, jeho frek-
vence kolisa mezi 4-6 Hz. Tlumi se v nékteré
z krajnich poloh deviace hlavy (vétsinou ve
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Obr. 4. Efekt tzv. geste antagoniste na dystonickou kon-
trakci kr¢nich svall u pacienta s levostrannou torticollis.

Legenda: 1. kanal m. sternocleidomastoideus vlevo, 2. kandl
m. splenius capitis vlevo, 3. kanal m. splenius capitis vpravo,
4. kanal m. sternocleidomastoideus vpravo.
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Obr. 5. Turns/amplitude analysis u pacienta s tonickou for-
mou dystonické kontrakce (levostranna torticollis). Za-
znam z m. splenius capitis vlevo, pocet turns/sekunda 407.
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Obr. 6. Turns/amplitude analysis u pacienta trpiciho tremu-
[6zni cervikalni dystonii (pravostrannou torticollis), zaz-
nam z m. splenius capitis vpravo, pocet turns/sekunda 192.

Obr. 7. Turns/amplitude analysis u myoklonické formy cervi-
kalni dystonie v pokrocilé fazi onemocnéni (pravostranna
torticollis, zd&znam z m. splenius capitis vpravo, vedouciho

sméru abnormalniho stocent), v opac¢ném
sméru se enhancuje. Trva-li dyskineze delsi
dobu, pacient zna geste antagoniste. Na
rozdil od vétsiny ostatnich tfest dystonicky
tfes vétsinou neustdva ve spanku, naopak
mUZe meénit své charakteristiky pfi zmé-
nach polohy téla (obr. 6).

Cervikalni dystonie manifestujici se jako
dystonicky myoklonus je raritou. Jde o kratké,
jakoby myoklonické zaskuby hlavy a krku
v nékterém z typickych smérd dystonického

svalu, pocet turns/sekunda 573).

staceni hlavy. Diagndza je obtizna a stoji na
vysledcich neurofyziologickych vysetfeni (obr.
7-9). Stejné tak je raritou cervikalnf dysto-
nie, kterd se objevuje jen pfi urcité speci-
fické — vétsinou pracovni — ¢innosti a napo-
dobuije tak klasické task — specific dystonie,
jako grafospazmus apod. Mdze se objevo-
vat u feznik( pfi krajeni masa, u Svadlen pfi
usednuti k Sicimu stroji apod. U této formy
cervikalni dystonie nenf obtizna ani tak dia-
gndza, jako terapie.

2.3. Diagnéza a diferencialni

diagnodza cervikalni dystonie

Diagndza cervikdlni dystonie neni v typic-
kych pripadech obtizna. Vychazime z klinic-
kého nalezu vétsinou trvalého stoceni krku
a hlavy do nékterého z popsanych smérd.
DileZité je vySetfeni rozsahu pohyblivosti,
kdy vétsinou zjistime vyrazné omezenf aktiv-
niho pohybu do strany opacné dystonickému
stoCeni. Snaha o pasivni deviaci v tomto
sméru byva také nelspésna a je pacientem
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Obr. 8. Turns/amplitude analysis u myoklonické formy
cervikalni dystonie v pokrocilé fazi onemocnéni (pravo-
stranna torticollis, zdznam z m. sternocleidomastoideus
vlevo, participujiciho svalu, pocet turns/sekunda 117).

Obr. 9. Turns/amplitude analysis u myoklonické formy
cervikalni dystonie v pokrocilé fazi onemocnéni (levo-
stranna torticollis, zdznam z m. splenius capitis vlevo, po-
Cet turns/sekunda 464) u pacienta s prokazanym dysto-
nie — myoklonus syndromem s vazbou na chromozom 11.
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Obr. 10. Kokontrakce krénich svald u pacienta s cervikalni
dystonii (pravostrannou torticollis).
Legenda: 1. kandl m. sternocleidomastoideus vlevo, 2. kanal

m. splenius capitis vlevo, 3. kanal m. splenius capitis vpravo,
4. kanal m. sternocleidomastoideus vpravo.

Obr. 11. Porucha recipro¢ni inhibice krénich svald u pa-
cienta s levostrannou torticollis.
Legenda: 1. kanal m. sternocleidomastoideus vlevo, 2. kanal

m. splenius capitis vlevo, 3. kanal m. splenius capitis vpravo,
4. kandl m. sternocleidomastoideus vpravo.

vnimana znacné bolestivé. Stejné dulezita je
prftomnost tzv. geste antagoniste, byva viak
pritomno pouze u vyvinutych onemocnéni.
K diagndze vyznamné prispiva i palpacni
vyseteni, pfi kterém muzeme zietelné citit
abnormalni dystonicky hypertonus krénich
svalll zavzatych do dyskinezy. Odliseni dys-
tonického hypertonu od hypertonu napf.
u vertebrogennich onemocnéni nebo hyper-
tonu antagonistickych svalll je obtizné a ke
spolehlivému odliseni je tfeba se jej naucit.
Pro diagndzu cervikaIni dystonie dale svédci

pritomnost dystonické deviace hlavy a krku
i béhem spanku a moznost jejiho ovlivnéni
zménou polohy téla ve stavu bdélosti (pfi po-
sazenf nebo ulehnut). Vyznamnou diferen-
cialné diagnostickou pomtickou je neurofy-
ziologicka evidence tzv. kokontrakdi, tj. kon-
trakci svalu, které nejsou v dyskineze pfimo
zapojeny, naopak ve vétsiné pripadl se jedna
0 antagonisty daného pohybu, v tomto pfi-
padé staceni (obr. 10).

Jedna-li se o kinezigenni formu cervikalni
dystonie, snazime se vidét pacienta pfi chizi,

dovoluji-li to podminky, tak i v béhu. Jisté
se s mnohymi obtiZzemi setka snaha o eva-
luaci kinezigenni dystonie vznikajici pfi jizdé
dopravnim prostfedkem, zde musime spo-
lehnout na anamnestické Udaje a vysledky
neurofyziologického vysetfeni (viz nize).
Diagndza cervikalni dystonie, kterd se ma-
nifestuje jako dystonicky tfes nebo dysto-
nicky myoklonus, stoji zdsadné na vysled-
cich neurofyziologickych vysetren.
Diferencidlné diagnosticky je nutno vylou-
Cit predevsim sekundarni formu cervikaini
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Tab. 1. Sekundarni dystonie.

A. v ramci dédi¢nych onemocnéni
a se znamym enzymovym defektem
1. Wilsonova choroba

. GM1 a GM2 gangliosiddzy

. deficit hexosaminidazy

. metachromatickd dystrofie

. Lesch-Nyhantv syndrom

. homocystinurie

. acidemie kyseliny glutarové

. deficit trioseofosfatatizomerazy

9. metylmalonemie

0 ~NOoOYUT B~ WN

B. v ramci dédi¢nych onemocnéni
bez zndmého enzymového defektu,
ale s markerem

1. Leighova choroba

2. familarni kalcifikace bazalnich ganglif
3. Hallervorden-Spatzova choroba

4. dystonicka lipidéza

5. juvenilni neuronalni
ceroid — lipofuscinéza

6. ataxia teleangiectatica (Louis-Barra)
7. neuroakanthocytésa
8. Hartnupova choroba

C. v ramci dédi¢nych onemocnéni

bez znamych enzymovych defektd

a bez markeru

1. Huntingtonova choroba

2. hereditarnf juvenilni dystonie — parkin-
zonismus komplex

. Pelizaeus-Merzbacherova choroba

. progresivn{ pallidalni degenerace

. Machado-Josephova choroba

. Rettav syndrom

. spinocerebellarni degenerace

. hereditarni spasticka paraplegie
s dystonif

O N O Ul bW

D. v rdmdi jinych postiZzeni CNS

1. perinatdini encefalopatie

2. postinfekéni encefalopatie

3. trauma hlavy nebo CNS

4. stereotakticka talamotomie

5. léze rostralniho mozkového kmene

6. cévni onemocnéni misni nebo trauma
kréni patere

7. arteriovendzni malformace

8. nadory CNS

9. sclerosis multiplex

10. dystonie navozend léky nebo exotoxiny

11. metabolicky navozena dystonie
(hypoparatyreoidizmus)

E. dystonie v ramci idiopatického
parkinzonismu

F. psychogenni dystonie

dystonie (nejcastéjsi priciny sekundarni dys-
tonie uvadi tab. 1). Zndmé priciny sekun-
darni formy cervikdini dystonie vyloucime
neuroradiologickym vysetfenim (MR mozku
a C patere, event. CT mozku) a biochemic-
kym vysetfenim zaméfenym na zndmé mar-
kery sekundarnich forem dystonie. Dale je
nutno odlisit kongenitalni muskularni torti-
collis, coz neni obtizné u pacientd, ktefi védi,
Ze dyskinezi maji od détstvi. Obtiznéjsi —
zejména v inicidlnich stadiich dystonického
onemocnéni — mudze byt odlideni od tzv. ver-
tebrogenni torticollis, tj. antalgického posta-
veni hlavy u onemocnéni kréni pétefe, at jiz
vertebrogenniho nebo diskogenniho pavodu.
U dystonického tfesu hlavy je potfeba dife-
rencidiné diagnosticky vyloucit predevsim
esencidlni tremor hlavy. Ten ma tézko za-
ménitelné charakteristiky a test s etylakoho-
lem nebo primidonem vétsinou rychle ukaze
pricinu tfesu hlavy. TotéZ plati pro velmi
ridky parkinsonsky tremor hlavy, k vylouceni
tohoto typu tfesu hlavy je pouzivan apomor-
finovy test nebo test s levodopou.

2.4. Paraklinicka diagnostika
cervikalni dystonie

Nalezy pomocnych vySetfeni — s vyjimkou
neurofyziologickych — jsou chudé. U idiopa-
tické cervikéIni dystonie byva CT vySetieni
mozku zcela normalni. MRI vysetieni mozku
bylo doneddvna tradovano jako prakticky

normalni u viech pacientt s cervikalni dys-
tonii. Existuje vSak ojedinéla prace, prokazu-
jici diskrétni putaminaini hypointenzity u vel-
kého procenta ze skupiny pacientt s idiopa-
tickou cervikaini dystonii, tento souborny
nalez vsak zatim nebyl opakovén [35]. MRI
vysetieni patefniho kandlu v C oblasti byva
obvykle normalni. Zatim nebyly u pacientd
s idiopatickou cervikalni dystonii prokazany
abnormality pfi vysetfeni SPECT a jen ne-
konstantni abnormality byly prokazany pfi
vySetfen( PET. Je v3ak pravdou, Ze zakladni
klinicka charakteristika cervikalni dystonie,
totiz fluktuujici deviace hlavy, moznosti zo-
brazovacich vysetfeni ponékud limituje.
Biochemicka vy3etfeni jsou s normalnimi
vysledky, podobné jako vysetreni krevniho
obrazu a vsech jeho parametrl. Moznosti
genetického vysetfeni u pacientl s idiopatic-
kymi formami dystonie nejsou zatim zcela
prozkoumdany, zadna ze zndmych mutaci
tzv. DYT genl nezpUsobuje izolovanou cer-
vikalni dystonii. Pfehled geneticky vazanych
forem dystonie uvadi tab. 2.
Neurofyziologicka vysetfeni — v kontrastu
k dosud uvedenym pomocnym vysetiova-
cim metodam — maji pfi diagndze idiopa-
tické cervikalni dystonie zasadnf vyznam, na-
vic jsou nesmirné dulezitd i z hlediska plano-
vané terapie. Zakladnim neurofyziologickym
vysetienim, které je nutno u cervikéini dys-
tonie provést, je EMG polygrafie, tzv. poly-

myografie. Toto vysetieni je schopno nejen
rozlisit cervikaIni dystonii v jejich rlznych
formach od ostatnich podobnych dyskinezi,
ale také velmi pfesné stanovit svalovy vzorec
cervikdlni dystonie, ev. mapovat jeho zmény
[15,36,37]. Polymyografické vysetfeni se pro-
vadi za pomocdi vicekandlovych EMG pfi-
strojd. Standard jsou 4 kanaly, lepsi je 6 ka-
nall a nejlepsi je, ma-li EMG pristroj 8 kanald
pouzitelnych k registraci. Pri vySetfeni simul-
tdnné registrujeme aktivitu kr¢nich svald,
0 nichZ je znamo, Ze mohou deviaci hlavy
pUsobit. Registraci je mozno provadét za
pouziti povrchovych i bipolarnich koncentric-
kych jehlovych elektrod. Oba zpUsoby maiji
své vwhody a nevyhody. PFi pouZiti povrcho-
vych elektrod sice registrujeme sumovanou
aktivitu motorickych jednotek svalu, ale zéro-
ven — vzhledem k pomérdim na krku — mGze
snadno dojit k prekryvani signald z jednot-
livych svald, k tzv. cross-talk svalové aktivity.
Navic snimani aktivity povrchovymi elektro-
dami ze svald, které mohou byt stale v po-
hybu, je velmi obtizné a nékdy nemozné,
pacienta svym dlouhym prtbéhem velmi za-
tézuje. Povrchové elektrody také nelze po-
uzit pfi vySetfeni hloubgji uloZzenych krcnich
svall. Pfi pouziti bipolarnich koncentrickych
jehlovych elektrod neni registrovéana sumo-
vand aktivita vdech motorickych jednotek,
jenom jeji ,vyse¢” a mohutnost svalového
signalu zavisi mj. na inserci elektrody. Na
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Tab. 2. Pfehled dosud popsanych a verfikokovanych mutaci, které mohou kédovat vzbik cervikalni dystonie.

Nazev  Chromozom Lokalizace Proteinovy Klinicky syndrom Typicky zacatek Typ dédicnosti
genu defekt
DYT 1 9 Qq32-34 Mutantni Idiopaticka Détstvi nebo Autozomalné dominantni
torsin A torzni dystonie (ITD) Casna dospélost s 50% penetranci
DYT 2 4 Neznama Neznamy MultifokdIni nebo Détstvi nebo Autozomalné
generalizovana TD Casna dospélost recesivnf
(early limb dystonia)
DYT 3 X Xq13.1 Neznamy Dystonie — parkin- Casna dospélost Vdzana na chromozom X
zonismus komplex u muzd
,LUBAG”
DYT 4 Neznamy Neznama Neznamy ,NON-DYT1" Casna dospélost Autozomalné dominantni
torzni dystonie s kompletni penetranci
DYT 5 14 14922.1-g22  Mutantni GTP- DOPA-responzivni Détstvi nebo Autozomalné dominantni
-cyklohydrolaza dystonie Casna dospélost
DYT 6 8 8p21-8p22 Neznamy Torzni dystonie Casna dospélost Autozomalné dominantni
,Smiseného” typu s Uplnou penetranci
(early mixed)
DYT7 18 18p Nezndmy Fokalni dystonie Détstvi a nebo Autozomalné dominantnf
dédi¢ného typu Casna dospélost s inkompletni penetranci
(familiar torticollis)
DYT 8 2 2933-g35 Neznamy Paroxyzmalni dysto- Détstvi az Autozomalné dominantni
nicka choreatetdza Casna dospélost s inkompletni penetranci
DYT 9 1 1p21-p133 KCNA3-kaliovy Paroxyzmalni chorea-  Casna dospélost Autozomalné dominantni
kandl tetdza s epizodickou s inkompletni penetranci
ataxif a spasticitou
DYT 10 16 16p12—q12 Neznamy Paroxyzmalni kine- Détstvi nebo Autozomalné dominantni
zigenni choreatetdéza Casna dospélost s inkompletni penetranci
DYT 11 1M 11923 Zména sekvence  Myoklonické dystonie  Casna dospélost Autozomalné dominantni
aminokyselin nebo dospélost s inkompletni penetranci
u D2-receptoru
DYT 12 19 199 Neznamy Dystonie — parkin- Dospélost Autozomalné dominantni
zonismus syndrom
s rychlym zacatkem
DYT 13 1 1p36.13-36.32 Neznamy Primarni torzni Casna dospélost Autozomalné dominantni
dystonie s kranio-
cervikalni predo
minanci zacatku
DYT 14 14 14913 Neznamy DOPA-responzivni Casna dospélost Autozomalné dominantni

dystonie se zacatkem
v dospélosti, bez fluktuaci

s nelplnou penetranci

druhé strané je nepomérné meéné technic-
ky naro¢na a témér vyluCuje interpretacni
konfuzi mechanizmem , cross-talk”. Pred-
poklada viak dokonalou znalost anatomie
krku a prilehlych partif téla. Limity pouzitf
jehlovych elektrod jsou krvacivé choroby
a anamnesticky Udaj o chorobach prenos-
nych biologickym materidlem. Je také nutno
zminit, Ze ne vsichni pacienti podstoupi po-
lymyografii za pouziti jehlovych elektrod
bez komplikaci, jako je bolestivost, kolaps
apod. Pri vysetfeni je nutno provést regis-

traci v zakladnich polohéch hlavy a krku, pfi
aktivnich pohybech i béhem dystonického
stoceni z pasivné navozené neutralni polohy.
Je nutno sledovat, ktery z dystonickych svalt
zahajuje dyskinezi, tj. ve kterém se pfi dys-
tonickém staceni objevuje svalova aktivita
jako v prvnim (tzv. vedouci sval). Déle je
nutno registrovat pritomnost ¢i chybéni re-
cipro¢ni inhibice antagonistl pfi volnich po-
hybech. Defektni recipro¢ni inhibice je jednou
ze znamek dystonického svalu (obr. 11). Pfi
vySetfeni pacienta s méné obvyklym typem

cervikalni dystonie (dystonicky tfes nebo dys-
tonicky myoklonus) mutze teprve polymyo-
grafie odhalit pravy charakter dyskinezy. Dys-
tonicky tfes miva charakteristicky tremu-
|6zni obraz se stfidavou aktivitou agonist
a antagonistd, jeden svalovy ,burst” vétsi-
nou trva déle nez 200 ms, vzorec nebyva
pravidelny. Aktivita vétSinou vymizi nebo se
zcela minimalizuje, pokud pacient vyhovi
tahu dystonickych svall a hlava je stocena
do krajni dystonické polohy. V pfipadé dys-
tonického myoklonu jsou zaskuby typicky
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Tab. 3. Obvyklé davky botulotoxinu A, aplikované do krcnich svald pfi [écbé
cervikalni dystonie (davky pouzivané na predchozim a soucasném praco-
visti autora) pfi pouziti komercéné dostupnych preparatu (registrace prepa-

ratu Xeomin® v CR se pfedpoklada v prabé&hu roku 2007).

Sval Botox®/U Dysport®/MU Xeomin®/U
m. sternocleidomastoideus 50-80 200-300 50-80
m. splenius capitis 50-100 250-500 50-100
m. splenius cervicis 50-80 200-250 50-80
m. trapezius 50-100 250-500 50-100
m. semispinalis capitis 50-60 200-250 50-60
m. semispinalis cervicis 50-60 200-250 50-60
m. levator scapulae 50-80 200-300 50-80
m. scalenus medius 25-50 100-200 25-50
m. mylohyoideus 15-25 50-100 15-25
m. geniohyoideus 15-25 50-100 15-25

F3

c3¥

F4

Obr. 12. Lateralizované zvyseni precentrdlnich komponent SEP n. medianus

u pacienta s levostrannou torticollis.

Legenda: F3, C3’, F4, C4'": mista skalpové registrarace precentralnich komponent so-
matosenzorickych evokovanych potencidlt n. medianus.

myoklonicky nepravidelné, aktivita jednotli-
vych svalt nema Zadnou vzajemnou vazbu.
Trvani ,bursts” je delsi nez u jinych typd
myoklonu, vétsinou mezi 80-200 ms, ale
muze byt i delsi [36,37].

Samostatnou kapitolou je polymyogra-
fické vysetfeni u pacientd, ktefi jiz byli lé-
¢eni botulotoxinem A. Vysetfeni se nej¢as-
téji provadi pfi vymizeni odpovédi na lécbu
(tzv. sekundarni non-responsiveness). Zde
vysetfeni slouzi k hodnoceni zmény signalu
ve svalech lé¢enych a k hodnoceni nové se

objevivsi aktivity (v dtsledku lécby). Pi tomto
vySetfen( je nejcastéji aktivné patrano po
tzv. zméné svalového vzorce cervikalni
dystonie [37].

Poté, co je polymyografickym vysetfenim
detekovan svalovy vzorec cervikdlni dysto-
nie, je vhodné ovérit charakteristiky dystonic-
kych svalt pomoci dalSich vy3etieni. Obvykle
je uzivano vysetteni , interference pattern
analysis”, tzv. IPA, a , turns/amplitude ana-
lysis”, tzv. TAA. Témér vsechny moderni
EMG pfistroje tato vySetfeni umoznuji. PFi

vySetfeni IPA je moZno detekovat abnor-
mality, zejména je-li ve svalu zachycen za-
Catek (,start”) dystonického staceni. PYi vy-
Setfeni TAA registrujeme pocet ,turns”, t.j.
zvratl faze v EMG signalu béhem 1 sekundy.
Podle kriterii publikovanych Fuglsang-Fre-
deriksenem je neklamnou zndmkou dysto-
nického postizenf svalu klidova aktivita s po-
¢tem vyssim nez 100 zvrat( faze béhem
jedné sekundy [38]. Na nasem pracovisti jsou
pouzivana vlastni, prisnéjsi kritéria, ktera vy-
Zaduji pocet zvratll faze vyssi nez 200 bé-
hem jedné sekundy (obr. 3, obr. 4).

Dalsi neurofyziologickd vy3etfenf jiz ne-
jsou provéadéna rutinné. Je vsak vhodné (ale
to plati pro vSechny dystonie) u pacienta
s cervikaIni dystonii provést EEG vysetieni
k vylouceni specifické epileptické aktivity.
Standardni parametry pfi vySetfeni evoko-
vanych potencidll viech modalit byvajf vét-
Sinou zcela normalni. Pri registraci SEP n. me-
dianus Ize u pacientl s cervikdini dystonif
registrovat precentralni komponentu N30
(nebo P22/N30) s abnormdlni amplitudou
[16-20, 39]. Diagnostické pouziti této regi-
strace je v soucasné dobé pouze ve fazi
vah, je spise objektem vyzkumu (obr. 12).
TotéZ plati o dalSich neurofyziologickych vy-
Setfenich, za pomoci kterych Ize zjistit pri-
tomnost dystonické poruchy. Abnormality
u pacientd s cervikalni dystonii byly zjistény
pfi vySetieni reciprocni inhibice svalll na pred-
lokti, dale pfi vysetfeni blink reflexu a trige-
minocervikaniho reflexu. Nejednotné nélezy
jsou zatim pfi vySetfeni tzv. pfipravného
potencialu (movement — related cortical po-
tential, MRCP) a CNV, tzv. contingent-ne-
gative variation. Recipro¢ni inhibice se vy-
Setfuje ve svalech na predlokti. Jde o test mi3-
nich mechanizm( (které jsou patrné pod
supraspindlni kontrolou) umoZzrujicich za fy-
ziologickych podminek normalini akci ago-
nistd a antagonistd. Pfi tomto vySetfeni je
tzv. nastavovacim (conditioning) stimulem
stimulovan n. radialis, a tim aktivovana afe-
rentni vldkna z extenzor(. V rdzném caso-
vém odstupu je pak vybavovan H-reflex svald
flexorové skupiny. Za normélnich podminek
nastavovaci stimulus plsobi inhibici H-re-
flexu ve 3 rlznych periodach. U pacientd
s dystonif je charakteristicky zjistovana de-
fektni inhibice H-reflexu, tedy defektni inhi-
bice aktivity a-motoneurond flexort [12-14].
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Porusenou recipro¢ni inhibici u svalll na pred-
lokti je mozno nalézt i u pacientd trpicich
témi formami dystonie, které nepostihuji kon-
Cetiny, napf. torticollis, nebo blefarospas-
mem. Radou autor(i je vysetfeni recipro¢ni
inhibice svalll na predlokti navrhovéano jako
diagnosticky test pfi diferencidlni diagnéze
mezi organickou a psychogenni dystonif.

Cetna jsou zjisténi abnormalit pfi vyset-
feni motorickych evokovanych potenciald
(MEP) u pacient( s dystonif. Registrovany byly
jak vy3si amplitudy potencidll snimanych
nad cilovymi svaly pfi kortikdlni stimulaci,
tak i deldi trvani tzv. silent period. Pfi mag-
netické transkranidlni stimulaci motorického
kortexu parovym stimulem byla zase zjisténa
defektni kortikokortikalni inhibice. Tato po-
zorovani jsou natolik ¢etna a uniformni, ze
vySetfeni transkranidlni magnetickou stimu-
laci za pouziti parové stimulace by v sou-
¢asné dobé mélo byt diagnostickym stan-
dardem pfi vysetfeni pacientd s dystonif
[23-25, 39].

Zatim je bohuzel malo zndmo o intrace-
rebralnich korelatech popsanych vysledkd
neurofyziologickych vysetfeni viech modalit
u pacientd s dystonif. Zndme pouze z ani-
malnich experimentd abnormainé zvy3enou
aktivitu nékterych neurondlnich populaci
ve specifickém talamu [3]. Intracerebralni
registrace jsou limitovany tim, Ze v soucasné
dobé se pouze vyjimecné indikuje chirur-
gickd lé¢bha — at uz koagulacni nebo stimu-
lacni — pfi onemocnéni dystonif.

2.5. Terapie cervikalni dystonie

V pomérné neddvné minulosti byla terapie
cervikdlni dystonie neradostnou kapitolou
neurologické praxe. Torzni dystonie byla (a je)
znama svou rezistenci vic¢i medikamentdzni
|é¢bé. Byla, a v zacatcich onemocnénf také
dosud je, uzivana fada preparatQ. Prakticti
neurologové maji stale v oblibé lécbu ben-
zodiazepiny. U téchto preparatd, které jsou
slabymi GABA-agonisty, se predpoklada po-
zitivni ovlivnéni pravé GABA-systému, a tim
posfleni tlumivého vlivu urcitych ¢asti CNS na
centralni dystonicky mechanizmus. Uzivany
jsou nejcastéji diazepam (az 30mg/den)
a oxazepam, méné casto klonazepam (6 az
8 mg/den) a vyjimecné tetrazepam. Nejvét-
Siho rozsiteni v 1é¢bé dystonii dosahla anti-
cholinergika, kterd jsou i dnes pfi nevyrazné
dystonické symptomatologii indikovana.

Nejcastéji jsou uzivany biperiden (6-8 mg/
/den), trihexfenidyl (6-10 mg/den) a vyji-
mecné procyklidin (6mg/den). Jejich limitem
zUstdva pomeérné vysoka pravdépodobnost
vzniku postrannich nezadoucich Gcinkd. Déle
je mozno podavat baklofen, obvykle v denni
dévce 60 mg, ktery miva asto prekvapivé
pozitivni efekt. Lécba plvodné antikonvul-
zivnimi preparaty nedosahla vétsiho rozsi-
feni, Ize zkusit podavani valprodtu nebo
primidonu. Nadéje vkladané do terapie sele-
gilinem a fyzostigminem se nepotvrdily a tyto
terapeutické sméry byly zcela opustény.

Cervikdlni dystonie byvala v minulosti také
pomérné ¢astou indikaci chirurgické lécby.
Nejjednodussi vykony, periferni denervace
m. sternocleidomastoideus a jeho myotomie
nebo myektomie, byly provadény bez jaké-
koliv blizsi znalosti patofyziologie a kliniky
dystonie, proto se témér nikdy nesetkaly
s pozitivnim efektem. Rozsahlejsi operace,
intraduralni selektivni rizotomie motorickych
korent C1-C3, mivala alespon déletrvajici
(i kdyz prechodné) efekty, byla viak zatizena
vysokym operacnim rizikem [40]. Stereotak-
tické vykony provadéné na rdznych mozko-
vych strukturach hlavné v 70. a 80. letech,
byly Uplné opustény. Stimula¢ni neurochi-
rurgicka lécba se v indikaci idiopatické, ne-
komplikované cervikéini dystonie provadi
zcela vyjimecné.

V soucasnosti je stejné jako v terapii ji-
nych typd fokalnich dystonii lékem volby
cervikdlni dystonie botulotoxin A. Vzhledem
k odlisnému charakteru cervikalni dystonie
od blefarospazmu a ostatnich fokalnich dys-
tonii je i pribéh Iécby ponékud odlisny.
Principem lécby je dosdhnout co nejvétsiho
uvolnéni dystonickych svalt, coz umozni an-
tagonistdim kompenza¢nim mechanizmem
stocit krk a hlavu do pfirozené stfedni po-
lohy. Pfed zahajenim lécby je nezbytné po-
moci polymyografického vysetfeni deteko-
vat svalovy vzorec dystonie. Bez polymyogra-
fického vysetieni, pouhou klinickou aspekci
a palpadi, je téméf nemozné vzorec presné
rozpoznat. Aplikace botulotoxinu bez
predchozi polymyografie vede k vyznamné
horsim vysledkdm lécby, nehledé k tomu, Ze
|é¢ba je diky nutnosti dalsich aplikaci mno-
hem nakladnéjsi. U svall leZicich povrchné
a snadno palpovatelnych je mozno poda-
vat botulotoxin pod zrakovou kontrolou.
Do svall lezicich na krku v hlubsich vrstvach,

napf. do m. levator scapulae, splenius cer-
vicis nebo semispinalis capitis et cervicis, je
nezbytné aplikovat botulotoxinn A pod kon-
trolou EMG. V tomto pfipadé se aplikace
provadi pomoci duté, teflonem kryté jehlové
elektrody a pfftomnost abnormalini dysto-
nické aktivity je kontrolovana pfimo pfi apli-
kaci na obrazovce EMG pfistroje. Ke sledo-
vani efektu lécby botulotoxinem je velmi
vhodné zavedeni jednoduchého Tsuiho
skore [27]. Pacient by mél byt — pfinejmen-
$im po dobu 1 roku terapie — kontrolovan
kazdé 4 tydny. Efekt terapie trvd nejcastéji
12-14 tydna, v zacatku lécby je vsak spise
pravidlem, Ze je dosazeno zlepseni trvajiciho
6-8 tydn(. Teprve s pokracovanim lécby se
efekt prodluzuje, a pfi dobfe vedeném te-
rapeutickém planu neni vyjimkou dosazeni
remisi v trvani 6 a vice mésicl. Opakovana
aplikace se provadi, jakmile zacné pfiznivy
efekt navozeny predchozi terapii mizet. Je
vhodné vyuZit periody, kdy je pacient scho-
pen volnim Usilim pomérné snadno uvést
hlavu do stfedni polohy a specidlnimi fyzio-
terapeutickymi metodami nacvicit mecha-
nizmus alespon Castecné korekce abnor-
malniho postaveni krku a hlavy. Ve vétsiné
pfipadd déletrvajici 1é¢ba prinasi moznost
postupného prodluzovani periody mezi apli-
kacemi, moznost 1écby nizsimi davkami bo-
tulotoxinu, moznost vyznamného zlepseni
kvality Zivota nemocnych a zkoumdna je
moznost navozeni i dlouhotrvajici ¢i Uplné
remise onemocnéni [41,42]. Zda dlouho-
doba aplikace botulotoxinu dokéze ovlivnit
centréIni dystonicky mechanizmus (zfejmé
zpétnovazebnym plsobenim), je v soucasné
dobé predmétem vyzkumd [43]. Obvyklé
dévky botulotoxinu A u obou v CR komer¢né
dostupnych preparatd (Botox® a Dysport®)
a preparatu dostupného v pribéhu roku
2007 (Xeomin®) uvadi tab. 3. Doporucované
davky a prehled lécenych svalt vychazeji
z dlouholetych zkusenosti pfi [é¢bé pacientd
na predchozim i soucasném pracovisti au-
tora, a v podstaté nereflektuji nijak dopo-
ruceni tzv. task-force EFNS, redigované ve
své findIni formé Albanesem a publikované
v loriském roce [44].

V pribéhu lécby botulotoxinem je dobré
se vyhnout podavani jinych medikament,
aby bylo mozno validné ohodnotit efekt
lécby botulotoxinem a stanovit prognézu této
terapie. Je vsak mozno podavat analgetika
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a bézna antiflogistika — antirevmatika proti
bolestem, které vétsinu pacientd s cervi-
kalnf dystonii trvale obtézuji. K hodnocenf
efektu 1écby je nejvhodnéjsi pouzit valido-
vanych 3kal. Nejcastéji jsou pouzivany tzv.
Tsuiho skala a Toronto Western Spasmodic
Torticollis Rating Scale, neboli TWSTRS. Obé
existuji v ceskych verzich a byly také opako-
vané publikovany [41,45].

Samostatnym problémem, presahujicim
rozsah minimonografie, je vznik sekundarnf
neodpovidavosti na lécbu botulotoxinem A,
vétSinou z dlvodu tvorby neutraliza¢nich
protilatek pravé proti botulotoxinu A. Tato
svizelna situace je obtizné resitelnd, nejcas-
té&ji je zvolen prechod na jiny sérotyp, botu-
lotoxin B. Nese to viak s sebou opakované
potvrzené riziko zévaznych nezadoucich
ucinkd, jako je napf. generalizovana slabost,
dysfagie a generalizovana dysautonomie.
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Védomostni test

1. Cervikalni dystonie se radi mezi:
a) extrapyramidova onemocnéni

b) onemocnéni motoneuronu

) zachvatovité poruchy

d) psychosomatickd onemocnéni

e) neurodegenerativni onemocnénf

2. Zakladnim pfiznakovym komplexem

cervikalni dystonie je:

a) tres hornich koncetin

b) necekané pady

¢) mimovolni stoceni hlavy

d) tfes hlavy

e) bolestivost kr¢nich paravertebralnich
struktur

3. Ktery z pfiznakd neni charakteristicky

pro cervikalni dystonii:

a) tres hlavy charakteru ,ne-ne”

b) nystagmus

C) zvySeny tonus m. trapezius

d) porucha visuospacialni orientace

e) myoklonické zaskuby kréniho svalstva

4.V etiologii idiopatické cervikalni

dystonie hraje rozhodujici tlohu:

a) predchozi trauma kréni patere

b) pfedchozi infek¢ni onemocnéni CNS

) stres

d) neurochemickd porucha bazalnich
ganglif

e) porucha kortikalni excitability

5. Ktery neurotransmiter se rozhodujici
Ulohou podili na vzniku cervikalni

6. Kterd z uvedenych struktur
nesouvisi s cervikalni dystonii:
a) bazalni ganglia

b) kortex

) vestibularni jadra

d) nucleus ruber

e) midnf alfa-motoneurony

7. Které z uvednych vysetreni ma
zasadni vyznam v diagnéze cervikalni
dystonie:

a) ultrazvuk

b) magneticka rezonance

¢) mozkové angiografie

d) polymyografie kr¢nich svald

e) likvorologické vysetfeni

8. Ktery ze svalll neni Ucasten

ve svalovém vzorci cervikaIni dystonie:

a) m. trapezius

b) m. sternocleidomastoideus
€) m. splenius capitis

d) m. semispinalis capitis

e) m. deltoideus

9. Kterym z uvedenych typt
dyskineze se muze cervikalni dystonie
manifestovat:

a) dystonicky tik

b) dystonicka postura

¢) myoklonicka dystonie

d) ballismus

e) chorea

10. Jaka je prevalence cervikalni

11. Jaky je nejcastéjsi klinicky obraz
cervikaIni dystonie:

a) laterocollis

b) anterocollis

) torticollis

d) retrocollis

e) dystonicky tfes charakteru ,ne-ne”

—_= = =

12. Ktery z uvedenych |1ékd muze byt
efektivni v 1écbé idiopatické cervikalni
dystonie?

a) tetrabenazin

b) sulpirid

) biperiden

d) tizanidin

e) dipyridamol

13. Ktery z uvedenych preparatt

byl zkousen v 1é¢bé cervikdlni dystonie?
a) takrin

b) fyzostigmin

) diklofenak

valproat

sumatriptan

d)
e)
14. Ktery preparat je v soucasné dobé
lékem volby cervikalni dystonie?

a) Lidokain

b) Clonazepam

) Diazepam

d) Botulotoxin A

e) Botulotoxin B

15. Jaky je typ dédicnosti cervikalni dystonie?
a) autozomalné dominantni

b) autozomalné recesivni

0 Zadny

X-vdzany recesivni

dosud nepoznany

d
a

)
)

dystonie: dystonie:

a) serotonin a) 100/100 000 obyvatel spravna je jedna nebo vice odpovédi
b) GABA b) 50/100 000 obyvatel

) acetylcholin ¢) 10/100 000 obyvatel Spravné odpovédi:

d) dopamin d) 1000/100 000 obyvatel cs U
e) enkefalin e) 25/100 000 obyvatel WWW- N N " E
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