KAZUISTIKA

Progreduijici spasticita, kognitivni deficit

a nevybavné kortikalni motorické
evokované potencialy jako klinické pfiznaky
pravdépodobné primarni lateralni skler6zy -

kazuistika

Progressing Spasticity, Cognitive Deficit and Non-elicitable
Cortical Motor Evoked Potentials as Signs of Probable Primary

Lateral Sclerosis —a Case Report

Souhrn

Choroby motorického neuronu (motor neurone diseases) zahrnuji heterogenni skupinu cho-
rob, které postihuji horni motoneuron a/nebo dolni motoneuron. K této skupiné chorob
patii zejména amyotroficka laterdini skleréza a primarni laterdlni skleréza. Amyotroficka la-
terdlni skleréza je obvykle definovana jako fataini neurodegenerativni onemocnéni, které
progresivné postihuje horni i doIni motoneuron, primérné preziti je 3-5 let, zfidka mdze byt
i del3i. Primarni laterdlni sklerdza je idiopatické nefamilidrni neurodegenerativni onemocnéni
horniho motoneuronu.

Abstract

Motor neurone diseases comprise a heterogeneous group of disorders that affect the upper
motor neurone and/or the lower motor neurone. Both amyotrophic lateral sclerosis and pri-
mary lateral sclerosis fall into the category of motor neurone diseases. Amyotrophic lateral
sclerosis is usually defined as a fatal neurodegenerative disorder that progressively affects
both the upper and lower motor neurone, with mean survival between three and five years,
although long-term survival may occur, albeit infrequently. Primary lateral sclerosis is an
idiopathic, non-familial neurodegenerative disorder of the upper motor neurone.
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Uvod
Pozvolna nardstajici svalova hypertonie
je pomérné casta potiz, pro kterou je ne-
mocny odeslan k neurologickému vy3et-
feni. Prvnim diagnostickym krokem je ur-
Ceni typu hypertonie — rigidita, spasticita,
porucha inhibice, zmény svalové tkané
¢i vaziva. DalSim krokem je urcenf roz-
sahu svalové hypertonie — na konceti-
nach, akrdlné, na trupu, generalizovana.
Pak je nutno patrat po dalSich klinickych
pfiznacich — dysartrii, dysfagii, poruse ¢itf,
kognitivnim postizeni. A poté nasleduje
hodnoceni pomocnych vysetfeni — bio-
chemickych vysledkl, EMG, EP, EEG, li-
kvoru, MR a dalsi [1,2]. Pfes soucasné
diagnostické moznosti nebyva stanoveni
diagndzy snadné a jiz vibec ne rychlé [3].
Popisujeme kazuistiku 64leté pacientky
s nékolik let nardstajici generalizovanou
hypertonif, celkovou pohybovou zpoma-
lenosti, s ¢asnym rozvojem dysfagie, dys-
artrie a poruchy chlize a postupné se roz-
vijejicim kognitivnim deficitem.

Vlastni kazuistika

U 64leté Zeny se po vice nez tfi roky roz-
viji generalizovana spasticita s ¢asnou po-
ruchou chlize a brzy nastupujici dysfagif
a dysartrii a celkovou pomalosti pohyb(.
Rodinna anamnéza je negativni z hlediska
nynéjsiho onemocnéni, i kdyZ otec spa-
chal sebevrazdu v mladém véku. T¥i sestry
a dva synové jsou zdravi. Pacientka praco-
vala jako laborantka v Iékarné. Nikdy ne-
prodélala Zadné otravy ¢i Urazy hlavy nebo
michy s bezvédomim. Abuzus alkoholu i
drog neguije, je nekuracka. V pfedchorobi
nemocné je chronickd migrendzni cefa-
lea, v mladi neuralgie trigeminu vpravo,
pro kterou podstoupila Uspésnou termo-
koagulaci Gasserského ganglia. Pét let je
pacientka lécena pro arteridlni hypertenzi
(metoprolol 100 mg denné). Prodélala
hysterektomii, dilataci striktury ureteru.
V srpnu 2008 byla na neurochirurgii pro-
vedena extirpace malého meningeomu
konvexity fronto-parietdlné vlevo. Avsak
tehdy jiz pfitomna spasticita se operaci
nijak nezménila. V zari 2009 byla s témito
potiZzemi pfijata na neurologickou kliniku
v Pardubicich.

V klinickém nalezu v roce 2009 do-
minovala spasticita s ndpadnou poma-
losti pohybl, mirna pravostranna pre-
vaha postizeni, pomala fec, dysfagie,
usla s pomoci dvou osob nékolik krickd.
Z laboratornich vy3etfeni byl pouze cho-

lesterol mirné vyssi (6,38 mmol/l). V li-
kvoru byla velmi mirna hyperproteinora-
chie (0,44 g/l) s normalnim cytologickym
ndlezem. MR mozku (v¢etné podani kon-
trastni latky) prokazalo zvyseni signalu bilé
hmoty v zadnim raménku vnitini kapsuly
a oboustranné frontodorzalné. Bylo dopl-
néno MR kréniho Useku s nalezem dege-
nerativnich zmén patefe bez myelopatie.
Radiolog vyslovil podezfeni na leukodys-
trofii ¢i amyotrofickou lateraini sklerézu.
Neuropsychologické vysetfeni prokazalo
kognitivni deficit s dominujicim snizenim
psychomotorického tempa, postizenim
paméti a schopnosti vizudlné-percepcni
diskriminace. EEG vy3etfeni bylo ab-
normni pro nepravidelnost zakladni akti-
vity. Vysledky vySetfeni zrakovych a slu-
chovych evokovanych potenciald (VEP,
BAEP) byly v normé. Nejzajimavéjsim na-
lezem byl vysledek vy3etieni motorickych
evokovanych potenciadlt (MEP) na hor-
nich a dolnich koncetinach, ktery svéd-
¢il pro Uplnou nevybavnost kortikalni od-
povédi na hornich i dolnich koncetinach
oboustranné pfi zcela normalni vybav-
nosti pfi stimulaci kofend (obr.1a, b). Vy-
Setfeni EMG neprokazalo 1ézi periferniho
motoneuronu ani senzitivnich vldken. Ne-
mocna byla propusténa domU bez jasné
stanovené diagndzy. V bfeznu 2010 byla
pfijata znovu na neurologickou kliniku
v Pardubicich. Tehdy jiz nebyla schopna
chuze, ale pouze stoje u postele, a to
jen s pomoci dal3i osoby. Mirné zhubla
(z 51 na 47 kg). Pohyby byly ndpadné po-
malé, fe¢ pomald, dysartrickd, ale obsa-
hové spravna, pacientka byla plné orien-
tovana osobou, ¢asem i prostorem. Néalez
na MR mozku (nativni) byl popisovén jako

staciondrni, pouze s pfitomnosti zmén
signdlu bilé hmoty periventrikuldrné,
oboustranné frontodorzédlné a v zad-
nim raménku vnitfni kapsuly. EEG vy3et-
feni ukazalo nizkou amplitudu a nepra-
videlnou zakladni aktivitu, bez progrese.
Neuropsychologické vySetfeni neproka-
zalo progresi kognitivniho deficitu, pa-
cientka byla bez zndmek demence. Domi-
noval deficit v oblasti pozornosti, parcidlni
deficit exekutivnich funkci, pracovni pa-
méti, vizuo-motorické koordinace a mo-
toriky. Nalez opakovaného vysetfeni MEP
byl beze zmén. Byl proveden skrining na
leukodystrofie dospélého véku. Vysledek
enzymatického vysetfeni v leukocytech
a normalni nalez glykolipidd v mo¢i ne-
svédcil pro diagndzu metachromatické
leukodystrofie.

V |écbé jsme zkousSeli nasazovat levo-
dopu v rdmci testovani dopaminergni od-
povédi zvlasté pro celkovou hypo- a bra-
dykinezi a vyraznou progreduijici svalovou
hypertonii charakteru zejména spasticity.
Nebylo mozné odlisit ani moznou spolu-
Ucast rigidity. Pacientka v3ak snasela pouze
malé davky (3 x 100 mg) bez klinického
efektu. Mirny symptomaticky efekt mélo
nasazeni baklofenu (az 40 mg denné).

Vzhledem k progresi spasticity, kdy
byla nemocna pohybové omezena pouze
na postel a sedacku, s trvajicim kognitiv-
nim deficitem a nevybavnosti kortikalni
odpovédi MEP, jsme pacientku doporu-
¢ili k diagnostickému pobytu na I. neu-
rologickou kliniku FN u sv. Anny v Brnég,
kde byla hospitalizovdna v druhé poloviné
fijna 2010. Komunikace s pacientkou byla
ztizena diky tézké spastické dysartrii. Dle
jejiho sdéleni je zfejmé, Ze potize zacaly

Obr. 1a, b. Ukazka vysetfeni MEP nervi ulnaris vpravo.
N. ulnaris vpravo (R) — ADM: kortikaIni odpovéd (1) nevybavena, radikularni (2):
13,35 ms/8,4 mV.
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pred vice nez tfemi lety poruchou chiize
se zakopavanim pravé dolni koncetiny
o 3picku a progrese nyni jiz téZzkého hyb-
ného postizeni (pacientka upoutdna na
lGZko) byla akcelerovana zejména v po-
slednich tfech mésicich.

Objektivné neurologicky pfi prijeti byla
patrnd zvlasté spastickd kvadruparéza
s pravostrannou prevahou, klonus ru¢ni
i nozni bilaterdlné. V ramci pyramido-
vého syndromu dochézi k mirnému sni-
Zeni svalové sily v kvadrudistribuci opét
s pravostrannou prevahou a vyraznému
zpomaleni v3ech pohybl. Nebyly pfi-
tomny zadné zndmky soucasné probi-
hajiciho periferniho postizeni, které by
svédcily pro syndrom amyotrofické late-
ralni sklerézy. Dale dominovala jiz popi-
sovana tézka spastickd dysartrie s dysfa-
gif, zatimco ¢iti zOstava intaktni. Pokud Ize
spolehlivé hodnotit, normalni bylo i kli-
nické vySetfeni mozecku a extrapyrami-
dového systému. Pacientka byla schopna
udélat nékolik krac¢kd s dopomoci dvou
osob a s vyraznou instabilitou. Chuzi Ize
hodnotit jako vyrazné spastickou. Klinicky
ndlez svédcil pro diagnézu primarni late-
raini sklerézy.

Z pomocnych metod jsme doplnili vy-
Setfeni somatosenzorickych evokovanych
potenciall (SSEP) s abnormnim nalezem
pouze pro centralni Gsek SSEP n. medi-
anus pfi stimulaci zprava, zatimco nalez
SSEP n. tibialis oboustranné byl v mezich
normy. Detailni neuropsychologické vyset-
feni prokazalo parcidlni deterioraci kogni-
tivnich schopnosti vzhledem k ocekavané
premorbidni Urovni, v popfedi bylo mirné
oslabeni exekutivnich funkci, konstrukce
a vizuo-spacialnich schopnosti. Aktualni
intelektovy vykon se pohyboval v pasmu

popula¢niho prméru. Mnestické funkce
byly celkové bez potizi, ve sloZce sluchové
nadprdmérné (MQ = 120), ve sloZce vizu-
alni v pasmu populacniho prliméru. Exe-
kutivni funkce byly mirné oslabeny v ob-
lasti vykonového psychomotorického
tempa, planovani a fizeni pozornosti. Ci-
lend verbalni fluence byla ve sloZce sé-
mantické pramérna. Konstrukéné prak-
tické schopnosti a vizuo-spacialni funkce
byly mirné naruseny, vazla konstrukce
i vizudlni percepce a analyza. Symbolické
funkce byly bez specifickych potizi. Skére
MoCA testu (Montreal Cognitive Asse-
ssment) [4] bylo 27 bodd z maximdalniho
poctu 30 bodu.

Zopakovali jsme MR vy3etfeni mozku
(nativni) s popisovanou kortikosubkorti-
kalni mozkovou atrofii zejména ve fronto-
temporalnich oblastech oboustranné
(obr. 2a; T2 sekvence, koronalni fez),
mirné vyraznéji vpravo. Nebyla patrna vy-
raznéjsi nebo selektivni atrofizace precen-
trélnich gyrd. Byly pfitomny stranové sy-
metrické pruhovité hyperintenzity v T2
a FLAIR sekvencich v dorzalnf tretiné zad-
niho raménka vnitini kapsuly (obr. 2b; T2
sekvence, axiadlni fez). Ve srovnani s pred-
chozim vysetfenim z 9/2009 byl stav
stacionarn.

Dale jsme provedli vysetfeni pomoci
18-FDG (Fluoro-Deoxy-Glukéza) PET
mozku s nalezem symetrické distribuce
radiofarmaka bez loZiskovych zmén.

Za hospitalizace doslo pres intenzivni
fyzioterapii a logopedickou péci k dalsi
progresi spasticity a fe¢ se stava jiz nesro-
zumitelnou. Postupné byla vysazena le-
vodopa bez objeveni se extrapyramidové
symptomatiky. Baklofen byl postupné na-
vysen na davku 60 mg denné, déle na-

Obr. 2a. MR mozku, T2 sekvence, koronalni rfez.
Obr. 2b. MR mozku, T2 sekvence, axialni fez.

sazeno antidepresivum ze skupiny SSRI
(escitalopram 10 mg) a teofylin 200 mg
denné pro kombinovanou dusnost pfi
dysfunkci respiracnich svalt v rdmci za-
kladniho onemocnéni a chronickou ob-
struk¢ni bronchopulmonalni nemoc. Dia-
gnosticky jsme onemocnéni pacientky
uzavreli jako primarni lateralni sklerézu.

Diskuze
Primarni lateralni skleréza (PLS) tvofi asi
1,6-5 % nemocnych ze Sirdi skupiny ne-
moci motoneuronu [2]. Nemocni maiji
podstatné pomalejSi progresi onemoc-
néni ve srovnani s amyotrofickou laterdinf
sklerézou (ALS), vétSinou se doZiji vice nez
deseti let od vzniku potizi. Onemocnéni
typicky zacind v paté az Sesté dekadé zi-
vota. Diagnostickd kritéria primarni late-
ralni sklerézy jsou uvedena v tab. 1.
Velmi dilezitd je diferencidlni diagnos-
tika PLS proti ALS, kterd ma podstatné
horsi prognézu i omezenéjsi moznosti
symptomatické lécby. Klinicky se ne-
mocni s ALS ihned pfi manifestaci cho-
roby castéji vyznacuji svalovou slabosti
zejména dolnich koncetin ¢i rozvojem
bulbarnich pfiznakd. Pozdéji v pribéhu
choroby mivaji vétsi ubytek hmotnosti
a redukci vitalni kapacity plic. Podstatné
je postizeni centradlniho a zaroven i pe-
riferniho motoneuronu [5]. V typickych
PLS pfipadech zacina rozvoj svalové hy-
pertonie na dolnich koncetinach a sifi se
postupné na trup, horni koncetiny az na
bulbarni svalstvo [3]. K zakladni klinické
triadé PLS (také Erbové tridadé) patfi tedy
hypertonus, hyperreflexie a mirna sva-
lova slabost [2]. Na podkladé analyzy kli-
nickych dat 661 nemocnych s ALS a 43
s PLS stanovili Tartaglia et al [1] tato roz-
liSujici kritéria: svalova hypertonie byla je-
dinym klinickym pfiznakem u 47 % ne-
mocnych s PLS a pouze u 4 % s ALS,
v prabéhu choroby rozvoj atrofie svall
koncetin (2 proti 100 %), trvani choroby
(11,2 £ 6,1 proti 3,8 £ 4,2 let) a dmrt-
nost v pribéhu 16 let sledovani (33 proti
89 %). V soucasné dobé se diferencuji tfi
klinické formy, a to ascendentni, multi-
fokalni a spastickd paraparéza [6]. Prvou
potiZzi nasi nemocné byla svalova hyper-
tonie, slabost a Unavnost chiize, vice na
pravé dolni koncetiné. V prlbéhu néko-
lika mésicl se vsak objevila generalizo-
vana hypertonie s pomalou fe¢i, dysfonif,
spastickou dysartrii a dysfagii. Jednalo se
tedy o ascendentni formu PLS.
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Tab. 1. Diagnosticka kritéria primarni lateralni sklerézy [2].

Klinicka kritéria

1. Nélez poruchy horniho motoneuronu pfi vysetfeni (spasticita, patologické reflexy, event. slabost)

2. Koncetinové a/nebo bulbarni postizeni

3. Trvani 4 a vice let

4. Progresivni pribéh

5. Vék pocatku pfiznakd nad 20 let

6. Event. mocové obtize

Vylucovaci kritéria

1. Nélez poruchy doIniho motoneuronu pfi vysetieni (fascikulace, atrofie)

2. Senzitivni priznaky pfi vysetrent

3. Pozitivni rodinna anamnéza

Komplementdrni nalezy (podporujici diagnézu)

1. TMS s prodlouzenim CMCT a poklesem kortikalni excitability (napf. absence MEP)

2. MRS s poklesem poméru NAA/Cr a NAA/Cho v motorické klre

3. DTl s poklesem FA a zvysenim ADC v zadnim raménku capsula interna

Vylucovaci kritéria

1. Znamky myelopatie

2. Abnormalini likvorovy nalez

3. Znamky strukturalni abnormity nebo demyeliniza¢niho onemocnéni dle MR mozku nebo michy

4. Abnormalni motorické nebo senzorické NCS dle EMG

5. EMG nalez podporuijici El Escorial kritéria pro ALS

6. Znamky hereditarni spastické paraplegie nebo mutace ALS2 genu

Klasifikace primarni lateralni sklerézy (PLS)

1. Klinicka PLS (spInéna vyse uvedena kritéria)

2 Suspektni PLS (trvani pfiznakG do 4 let a znamky minimaini denervace dle EMG, ktera nesplriuji El Escorial kritéria pro

ALS, jinak splnéna vyse uvedena kritéria)
3. Komplikovana PLS = PLS plus (spInéna klinicka kritéria nebo znamky suspektni PLS a souc¢asné znamky demence, parkin-
sonizmu nebo senzorickych abnormalit)

ADC: Apparent Diffusion Coefficient, Cho: cholin, CMCT: Central Motor Conduction Time, Cr: kreatin, DTI: Diffusion Tensor Imaging,
EMG: elektromyografie, FA: Fractional Anisotropy, MEP: motorické evokované potencialy, NAA: N-acetylaspartat, NCS: Nerve Conduc-

tion Study, TMS: transkranidIni magneticka stimulace

Velmi obtizné je i klinické odliseni he-
reditarni spastické paraparézy (HSP) od
PLS, nemame-li jasnou pozitivni rodin-
nou anamnézu. Sporadicky se mohou
vyskytovat zejména formy HSP s mutaci
genu pro spastin (SPG4) a pro paraple-
gin (SPG7) [7]. U mutace SPG7 genu je
kromé spastické paraplegie popisovéna
také bilateralni ptdza vicek a lehké poru-
chy exekutivnich funkci [8]. Pocatek kli-
nickych pfiznakd na hornich koncetinach
nebo v bulbdrni oblasti, rozvoj bulbar-
nich symptomda ¢i jasna asymetrie v pri-
béhu nemoci mohou podpofit diagndzu
PLS. Nové moznosti v genetickém testo-
vani pro HSP jsou pfinosem pro pacienty
se sporadickou formou nemoci horniho
motoneuronu, nebot HSP ma obecné pri-
Znivéjsi progndzu nez PLS.

V rédmci diferencidlni diagnostiky je
vhodné myslet také na moznou multisys-
témovou atrofii, progresivni supranuklearni

paralyzu, neurosyfilis, deficit vitaminu B12,
infekci HTLV-1 (lidsky T lymfocytotropni
virus), lymeskou boreliézu, paraneoplas-
ticky syndrom a neurologické postiZzeni pfi
HIV [2,5].

Vedle spasticity oviem mohou byt
u PLS pfitomny i dal3f symptomy, zejména
abnormity v okulomotorice (porucha sle-
dovacich pohybl, syndrom progresivni
supranukledrni paralyzy), kognitivni po-
rucha (frontdlni dysexekutivni syndrom)
a jako pozdni pfiznak i mocova urgence
a/nebo inkontinence [2]. Nase pacientka
neméla v dobé hospitalizace ani poru-
chu okulomotoriky ani mocové potize,
ale neuropsychologické vysetfeni odhalilo
mirnou kognitivni poruchu se snizenim
psychomotorického tempa, poruchou
exekutivnich, konstruk¢nich a vizuo-spa-
cidlnich funkci, tedy védzanou na fronto-
parietdlni korové oblasti. Zvlasté frontdlni
typ mirného kognitivniho deficitu az de-

mence byvaji popisovany v rdmci spektra
frontotemporalnich lobarnich degeneraci
a nemoci motoneuronu (Motor Neuron
Disease; v literatufe oznacovano zkratkou
FTLD-MND) [9,10].

PLS se vyznacuje ¢asnym postizenim
pyramidovych drah a motorické kary.
To Ize demonstrovat pomoci MR, které
se nejCastéji projevuje atrofii gyrus pre-
centralis, méné specifickd je pritomnost
T2 hyperintenzit v zadni tfetiné raménka
vnitfni kapsuly [3,11]. Analogicky na FDG
(Fluoro-Deoxy-Glukdéza) PETu Ize pozoro-
vat sniZzeni metabolizmu v pericentralnich
korovych oblastech [12]. Tyto markery
na zobrazovacich metodach viak nemu-
seji byt pfitomny a patfi pouze mezi po-
mocné symptomy svédcici pro diagnézu.
U nasi pacientky byly pfitomny pouze
zmény na MR mozku v oblasti vnitfni
kapsuly. Tyto zmény se vsak mohou vy-
skytovat napf. i u ALS a dokonce mohou
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byt pfitomny i u malého procenta zdra-
vych jedinca.

Pomoci PET s pouzitim ["'C] flumaze-
nilu, ktery se vaZze na benzodiazepinovou
podjednotku GABA-A receptoru, Ize pro-
kdzat ztratu ¢i dysfunkci neuront. Tato
metoda (resp. zmifiovany radioligand)
u nds neni dostupnd. Dle literatury se
u nemocnych s PLS nachazeji popisované
zmeény v precentralni oblasti a u pacientd
s ALS pak v predni frontéini i orbiculo-
frontdlnf kFe. Touto metodou Ize rozli-
Sit mozkové zmény u ALS proti PLS [13].

Neurofyziologicka vysetfeni podporuji
diagnézu PLS nepfitomnosti spontdnni
aktivity pfi jehlové EMG (nejsou fibrilace
ani fascikulace). Typickym nalezem svéd-
Cicim pro postizeni pyramidové drahy je
nevybavnost korovych MEPU nebo mno-
honasobné prodlouZeni jejich latenci
[3,11,14,15]. U nasi nemocné EMG nélez
nevykazoval zadné znamky léze perifer-
niho motoneuronu, rovnéZz motoricka
i senzitivni neurografie mély normdlini vy-
sledky. PFi vySetfeni MEP jsme nikdy nezis-
kali kortikaIni odpovéd, pfitom periferni
odpovéd byla zcela v normé.

V symptomatické lé¢bé nemocnych
s PLS se vyuZiva zejména moznost ovliv-
néni vyrazné svalové hypertonie (stiffness)
spojené s napadnou pomalosti pohybd.
Pouziva se baklofen, tizanidin i benzodia-
zepiny [3], a to vzdy spolecné s rehabili-
taci. Pfi dobrém efektu se myorelaxancia
podavaji dlouhodobé. U vysokého stupné
spasticity s maximem postizeni dolnich
koncetin a trupu je indikovdna intraté-
kéalni baklofenova pumpa [16]. PFi rozvoji
vyraznych poruch polykdni je nezbytna
Uprava stravy (mletd, zahustovani) a pfi
dalsi progresi i zavedeni perkutanni en-
doskopické gastrostomie. Pfidatna anti-
depresivni terapie je nutnosti. U nasi ne-
mocné jsme se snaZzili ovlivnit svalovou
hypertonii s napadnou pomalosti pohybd,
ktera napodobovala parkinsonsky syn-
drom, pomoci levodopy, avsak bez pod-
statnéjsiho efektu. Zajimavé je, ze i u PLS
byly popsdny pfiznaky parkinsonizmu
s vyraznou zpomalenosti pohybd, hypo-

mimii se snizenou frekvenci mrkani, in-
stabilitou chlze a poruchou jeji iniciace.
Tyto mozné symptomy vsak podle autort
nejsou zplsobeny lézi bazélnich ganglii,
ale frontdlnim deficitem a svalovou zpo-
malenosti pfi tézké spasticité [17]. O néco
vyraznéjsi terapeuticky efekt na genera-
lizovanou spasticitu mél u nasi pacientky
baklofen (az 60 mg denné).

Zaver

U 64leté dosud zdravé Zeny se zacala po-
stupné rozvijet generalizovana spasticita.
Jiz zpocatku se vyskytla dysfonie, spas-
tickd dysartrie a dysfagie s naslednou leh-
kou redukci vahy a s rozvojem mirného
kognitivniho deficitu s vyraznym snize-
nim psychomotorického tempa, poru-
chou exekutivnich a vizuo-spacidlnich
funkci bez naruseni paméti (postizeni ze-
jména fronto-parietalnich oblasti). Nebyly
piitomny zadné zndmky postizeni perifer-
niho motoneuronu nebo poruchy ¢iti. Na
MR mozku byly patrny pouze méné speci-
fické zmény intenzity v oblasti zadniho ra-
ménka vnitfni kapsuly. Pri vySetfeni MEP
nebyly vybaveny kortikalni odpovédi. Kli-
nicky obraz a vysledky neurofyziologic-
kych vysetfeni byly zdkladem pro stano-
veni diagndzy primarni lateralni sklerézy.
V diferencidlni diagnostice je nutné od-
liseni zejména od ALS, multisystémové
atrofie a hereditarni spastické paraparézy.
PLS se typicky vyznacuje progresivni spas-
ticitou, celkovym motorickym zpomale-
nim, mirnou svalovou slabosti a dlouho-
dobym prezitim.

Zkratky

EEG elektroencefalografie

EMG elektromyografie

EP  evokované potencidly

MR magneticka rezonance

PET pozitronova emisni tomografie

SSRI  selektivniinhibitory zpétného vychytavéni sero-
toninu
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