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Tato nova verze textu nahrazuje jiz dfive otisténou minimonografii
(Cesk Slov Neurol N 2017; 80/113(4): 379-391), ktera byla stazena.
This new version of the minimonography replaces the one previously published
(Cesk Slov Neurol N 2017; 80/113(4): 379-391), which was withdrawn.

Ataxie

Ataxia

Souhrn

Viyraz ,ataxie” se pouziva jak ve vyznamu poruseného, nepravidelného pohybu, tak jako oznaceni
skupiny dédi¢nych chorob. Ta se denné rozrlistd o nové genetické objevy a dochazi ke zpresiovani
jejich feno-/genotypové korelace. V souvislosti s rozvojem vysetiovacich zobrazovacich
a elektrofyziologickych metod se vsak dostava do pozadi klinické typizace ataxie jako symptomu,
ktery mdze byt neurologovi dobrym voditkem v diferencidlné-diagnostické rozvaze o etiologii
obtiZi pacienta. Nasledujici text je proto vénovan pohledu na ataxii jako na syndrom, jsou probrana
specifika ataxie z hlediska jejiho zafazeni a v zavéru jsou stru¢né nastinény nejcastéjsi ¢i zaludné
priciny, které mohou ataxii zplsobovat, event. imitovat.

Abstract

Term “ataxia” means impaired, irregular movement, but is also known as a group of hereditary
diseases. Thanks to progress in molecular genetics, new types of ataxia are found daily, together
with specification of phenotype-genotype correlation. With progress in neuroimaging and
electrophysiology, ataxia as a symptom might not get the appropriate attention of clinicians.
However, clinical features of ataxia can serve as an important clue in differential diagnosis. This text
describes ataxia as a syndrome. We discussed specific signs of ataxia from a syndromological point
of view and highlighted the most common causes of ataxia and some of the rare causes imitating
ataxia as well.
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Ataxie jako symptom

Viyraz ,ataxie” pochazi z rectiny, kde ,ata&ia”
(@=ne, bez;taxia=poradek) znamena nepra-
videlnost, neusporadanost. Poprvé ho pou-
Zil Hippokrates (460-377 pt.n.l.) ve vyznamu
mnohem obecnéjsim, protoze timto termi-
nem oznacoval netypicky prabéh jakékoli
choroby. Vyznam, ktery pod timto pojmem
rozumime dodnes, krystalizoval v poloviné
19. stoleti, kdy Bouillard definoval ataxii jako
poruchu koordinace chténych pohybt [1].
Do neurologickych u¢ebnic se vsak tato defi-
nice dostala az o 20 let pozdéji. NejdUlezitéj-
$im ukolem pro neurology konce 19. stoletf
bylo odlisit ataxii senzitivni, zejména tabic-
kou, od forem dédi¢nych, tzv. neurodegene-
rativnich, popsanych zvlasté Friedreichem
(1863) [2] a Marieem (1893) [3-5].

Proto zavadi Huppert (1878) pojem hyper-
metrie a Babinski (1899), v jehoz pojeti se mo-
zecek jevil poeticky jako ,orchestrion sva-
lovych synergif”, vytvéfi termin cerebeldrni
asynergie, aby lépe odlisil cerebeldrni pfi-
znaky od ataxie tabické [6,7]. Holmes [8] v roce
1904 charakterizoval efekt mozeckové léze na
hybnost obecnéji nez Babinski — jako poruchu
¢asovani, rozsahu a sily pohybu [7]. Vyraz pasi-
vita pochézi od Thomase (1912) [9,10].

Z Ceskych osobnosti, které jsou spojeny
se studiem problematiky mozecku a jeho
funkcf, je nutno vzpomenout Jana Evange-
listu Purkyné (1787-1869), Kamila Hennera
(1895-1967) a Ivana Lesného (1914-2002).
Purkyné, jehoZ jméno nese hlavni bunécny
element mozeckové klry, se do svétové li-
teratury zapsal svymi pracemi vénovanymi
porucham rovnovahy a mikroskopické ana-
tomii mozecku. Henner vytvofil na zékladé
francouzské neurologické skoly uceleny sys-
tém vysetfeni a klasifikace mozeckovych 16z,
ktery dosud zlstava soucasti nasf neurolo-
gické propedeutiky [10,11]. Pfinos Ivana Les-
ného je zejména ve studiu mozeckovych
symptomU v détském véku [12].

Ataxie neboli symptom ataxie je v pové-
domi neurologll spjat pfedevsim s patolo-
gickou nebo vyvojovou symptomatikou mo-
zecCkovou. Prestoze, jak bude uvedeno ddle,
patfi i do symptomatiky postizenf jinych sys-
témU, ma mozecek pro koordinaci chténych
pohybU zasadni vyznam. Proto je této zaji-
maveé ¢asti nervového systému vénovana
nasleduijici stat.

Mozecek - funkéni anatomie

a fyziologické role

Cést mozku v zadni jamé lebni pfipomi-
nala prvnim anatomim zmenseny pfedni

mozek — odtud ndzev ,mozecek”. Jeho vy-
znam nebyl dlouho zndm. Thomas Willis
ve svém dile ,Cerebri anatome”, publikova-
ném v roce 1664, povazoval ,velky mozek”
za orgén volni hybnosti a mozecek naproti
tomu za organ hybnosti mimovolni [12,13].
Kdyz si uvédomime, Ze tato teorie byla po-
stulovéna v dobé barbarskych hont na ¢aro-
déjnice, ocenime jeji pokrokovost.

Z hlediska fylogeneze a ontogeneze
vznikd mozecek jako vychlipka mozkového
kmene ve vysi vestibuldrnich jader. Ve fylo-
genetickém vyvoji se s nim poprvé setka-
véme u primitivnich kruhoustych ryb; vy-
znamnegjsim orgdnem se stavéd az u ptakd.
Zajimavé je, ze fylogeneticky vyvoj mozecku
nejde vzdy pfimocare, ale je do zna¢né miry
podminén vlivem prostredi a zpUsobem Zi-
vota jednotlivych zivocisnych druhd. Je napt.
pokrocilejsi u ryb zijicich v proudicich fekach
nez u téch, které Ziji pfi dné stojatych vod.
Zdé se, ze ,funkce zde vytvaii organ” [12,14].

Béhem evoluce primatl doslo ke zvétseni
objemu dvou subkortikélnich struktur — mo-
zecku [15] a bazélnich ganglif. Bazalni gang-
lia se viak déle béhem néasledné lidské evo-
luce pfilis neménila, zatimco cerebelum se
vyvinulo v mozkovou strukturu, kterd ma
vice neuronll nez kdra velkého mozku spolu
se zbytkem CNS [16]. Typickd pro mozecek je
uniformni cytoarchitektonika, velice konzer-
vativni i v rdmci Zivocisného druhu [14,17].
Zajimavy je také pribéh kazdé neurondini
operace — vzhledem k bohatému reciproc-
nimu spojeni s extracerebeldrnimi struk-
turami lze predpokladat, ze na rozdil od
kortexu cerebralniho probihd v mozecku
kazda neurondini operace ve viech jeho
mikrokomplexech [14].

Pfes soucasny exponencidlni rozmach
védy a techniky vime sice podrobné to, jak
mozecek vypada, z ¢eho se sklada, zkoumajf
se jeho bohaté spoje s ostatnimi ¢astmi ner-
vového systému; objevili jsme, jaké ma v or-
ganizmu funkce v¢. nedévno poznané afek-
tivné-kognitivni — takZe vime, co délg, ale
nevime presné, jak to déla. Matematici a po-
¢itacovi experti se horlivé snazf vypracovat
model, ktery by dosahl lidské elegance po-
hybu, ale zatim neuspésné [16,18]. Zdjem
0 mozecek jako strukturu se postupné pre-
souva ke studiu jeho siti — zejména s cereb-
ralnim kortexem a bazalnimi ganglii [14].

Mozecek je mimo motoricko-senzitiv-
nich operaci zapojen také do kognitivnich
Ukoll a procest emocnich [19]. Obvykle se
mezi funkce motorické a kognitivni klade
tlusta ¢ara, aviak pravé mozecek ukazuje ne-

spravnost tohoto postoje. | kdyz i motorické
funkce mozecku nds s prohlubovanim po-
znéni neustale prekvapuji, vime o nich mno-
hem vice neZ o v mozecku probihajicich pro-
cesech neurokognitivnich [20,21].

Jednou z motorickych roli mozecku je asi-
stovat v iniciaci a modulaci chténého po-
hybu, ktery je generovédn v mozkové hemi-
sféfe. Zda se, ze kortikocerebeldrni okruhy
predikuji plan, ktery okruhy prepojujici kor-
tex a bazalni ganglia zhodnoti a dle vysledku
spusti jeho provedeni [14,22]. Mozecek si Ize
predstavit jako Ustfedi, které zpracuje senzo-
rickou informaci z periferie a srovné ji s pfika-
zem, ktery byl zaslan motorickym kortexem.
Informace o plédnu integruje a, na rozdil od
klry mozkové, nepretrzité provadéni po-
hybu kontroluje [11,16,23]. Tato kontrola nenf
pouze zpétnovazebna (feedback), ale také
tzv. feedforward (smérem kupredu). Praveé
jejich kombinace vede k dokonale kontrolni
strategii, kterd spojuje Uc¢innost anticipace se
silou zpétné vazby [14]. Rovnovéha téchto
dvou principl je pravdépodobné zdsadni
pro spravné provadeéni pohybu a jeji nerov-
novdha muze vést k poruchdm, jako jsou
napr. dyskineze u Parkinsonovy choroby [14].

Fungovani zpétnovazebné kontroly je
vieobecné zndmo i z jinych biosystému.
Timto zplsobem mozecek pfimo ovliviuje
konecny pohybovy vzorec [23,24]. Feedfor-
ward systém pracuje jinak. Priibéh akce po-
moci kortexu modifikuje nebo kontroluje na
zakladé predpoklddanych vysledkd [23]. To
znamena, ze se mozecek timto zpUsobem
pfimo podili pfi programovani volnich po-
hybl, zejména naucenych a sloZitych do-
vednostnich, které se jejich zdokonalovanim
stavajf rychlejsimi [23]. Tuto jeho schopnost
Ize vysvétlit pomoci vytvofeni tzv. vnitiniho
modelu (internal model) [22,23,25], ktery
odpovidad zevnim podminkdm, umoznuje
predikci [26] a ndsledné optimalizuje mo-
torické chovani [20]. Mozecek si tak Ize pfed-
stavit jako trenéra, ktery nejen Ze reaguje na
to, zda byl jeho tym pfi vybraném zpUtsobu
hry Uspésny (zpétna vazba), ale také na za-
kladé predchozich zkusenosti, moznosti
svych svéfency, natrénovanych situaci a kva-
lit soupere vybird vhodnou strategii (feed-
forward) s cilem nejlepsiho vykonu v dané
herni situaci [16]. Mozecek tedy na zakladé
informaci z periferie a z motorického kortexu
v Uzké soucinnosti s extrapyramidovym sys-
témem koriguje provedeni svalovych kon-
trakef tak, aby byl vysledny pohyb plynuly,
co nejpresnéjsi a nejefektivnéjsi. Tato ¢in-
nost je vétsinou inhibi¢nf, proto si Ize mo-
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zecCek také predstavit jako ,brzdu” omezuijici
rozsah a sflu pohybu. V této funkci mu nej-
spise napomaha spojeni se subtalamickym
jadrem [27]. U klasického zénikového mozec-
kového syndromu se brzdny Ucinek ztraci
a nemocny pohyby prestreluje [11].

Mozecek je zapojen do ¢asovani volniho
pohybu [28]. Pravé hypotéza o vnitinim
modelu se vyznamné prolind se studiemi,
které prokazuji vyznam mozecku v c¢aso-
vani, stejné jako predikci, sekvenovani a sta-
novovani chyb béhem probihajiciho po-
hybu [21]. Z ¢eskych autord se problematice
predikce c¢asovéani vénuji Bares et al, ktefi
publikovali nékolik zajimavych praci na toto
téma [29-33]. Pfi rychlém pohybu mozecek
stanovi rychlost pohybu a vypocita ¢as, ktery
pohybovy systém potiebuje k dosazeni pla-
novaného postaveni. Po dosazeni cile moze-
Cek aktivuje motoricky kortex tak, aby doslo
k inhibici agonistl a naopak aktivaci antago-
nisty, jeZ pohyb zastavi (trifazickd sekvence
svalovych stahll agonisty—antagonisty—ago-
nisty — doladéni ukonceni pohybu) [34,35].
Cim je pohyb rychlejsi, tim dfive musi byt
antagonista aktivovan. Proces provadeéni po-
hybu a zaroven korekce chyb je bezpochyby
piilis rychly pro kontrolu pouze motorickym
kortexem [36].

Je vieobecné zndmo, Ze mozecek je dU-
lezity pro koordinaci pohybt [19,28,37].
Méné sivsak uvédomujeme, Ze mozecek po-
maha i pfi sledovacich pohybech a je dlle-
Zity k predikci pohybU probfhajicich v nasem
okoli [36,38]. Napfiklad poméahd predvi-
dat, jak a kam dopadne basketbalovy mic.
Mozecek je schopen predikovat jeho rych-
lost a trajektorii a pomaha tak aranzovat plan
nezbytnych pohybl hrace tak, aby mi¢ do-
béhl, chytil, vyhnul se obranci a v dvoutaktu
hodil do kose. Vse zavisi na predeslé zkuse-
nosti a tréninku [16].

Tim se dostdvame k motorickému ucent.
Mozecek ma dUlezité jak neuroanatomické,
tak neurofyziologické predpoklady k tomu,
aby v ném hral dtleZitou roli. Velké mnozstvi
neuronU stejné jako vysoky stupen adapta-
bility plynouci z jeho synaptické plasticity
ho k tomu predurc¢uji [20]. Motorické ucent
Ize obecné rozdélit na tfi ¢asti: 1. kontrolo-
vané mozeckové uceni zaloZzené na plas-
ticité paralelnfho zapojeni Purkynovych
bunék [14,18], 2. nekontrolované kortikalni
uceni zalozené na Hebidnskych asociativnich
procesech [14] a 3. u¢enf zaloZzené na teorii
pokus-omyl, tedy tzv. zpétnovazebné ucenf
probihajici v bazalnich gangliich [14]. Jak
neustale nardstd pocet ddkazl o velmi uzké

spoluprdci téchto tii systéma (viz nize), zda
se, Ze ani tato predstava o motorickém ucenti
neni zcela spravnd. Nejspise se vsechny
struktury spolupodileji ve vsech typech
uceni spolec¢né [14,36]. Prikladem mdze byt
opét mozecek, ktery hraje zésadni roli v mo-
torické adaptaci, jiz se také rikd ,uceni zalo-
Zené na chybach” [36], kterd se prokazatelné
spolupodili na viech tfech typech uc¢eni [39].
Tento proces je zésadni napf. pfi spradvném
Uchopu predmétu v ménicich se podmin-
kach prostfedi — tfeba tchop sélku v jedou-
cim vlaku, kdy navic pasazérovi sélek podéava
servirka [36,38]. SubkortikdIni struktury na
rozdil od kortexu profitujf z tréninku moto-
rickych dovednosti [40]. Mozeckové okruhy
generuji motorické vzorce, které naplnuji
ur¢ené cile, a v okruzich bazalnich gang-
lit pak dochdzi k vybirani téch nejoptimal-
néjsich [14]. Pokud se jednd o novy moto-
ricky Ukol a musi byt nejprve vytvoren plén,
nucleus dentatus vysle signdl do prefron-
tdlntho kortexu. Jedné-li se o jiz dobfe
nauceny motoricky vzorec, mozecek vysle
signal pfimo do motorickych oblasti. Mo-
zelek je zfejmé schopen uchovévat riizné
pohybové vzorce (kombinace svalovych
kontrakci) naucené v prlibéhu Zivota, které
spojuje s urcitym kontextem chovani a které
dokaZe okamZzité spustit. Proto zadny vrcho-
lovy sportovec nebo hudebnik, i pfes svij
vrozeny talent, nemdze dosdhnout skute¢né
Spickové Urovneé bez tréninku [11,16,41].

Pro optimalni pInénf svych funkci je mo-
zecek obdaren hustou sitf aferentnich a efe-
rentnich drah zajistujicich privod informaci
z mozkové kiry a ze senzorickych organd
(pfedevsim propriocepce) a predavajicich
zpétné podnéty jak ascendentné do talamu
a mozkové kiry, tak descendentnimi dra-
hami zpét do periferie [11,14,16].

ProtoZze ma mozecek velky vyznam pro
korekci zejména rychlych repetitivnich po-
hybl [42], nepfekvapi, Ze pravé rychlost
ve spinocerebeldrnich drahdch je nejvyssi
v celém nervovém systému [41]. Je-li moze-
Cek vyfazen, musf byt vyuZita cesta pfes pa-
rietdInf lalok, gyrus angularis, gyrus supra-
marginalis do nemotorické korové oblasti.
Proto se takto postizeny jedinec mize sice
pohyby naucit, ale protoze jsou pomalejsi,
nemUze se naucit dovednosti, kde je roz-
hodujicim faktorem cas — jako je napf. tanec
nebo zapas [12].

Koordinované a plynulé pohyby konce-
tin a trupu jsou dUsledkem neurondlni or-
ganizace mozecku, kterd dovoluje soucasné
a okamzité srovnani chténého a prova-

déného pohybu, kdy v jednom okamZiku
kooperuje obrovsky pocet neurond. Odha-
duje se, 7ze informace do mozecku privadi
40x vice aferentnich vldken, nez je vlaken
eferentnich [7].

Mozecek neprekvapuje ani svym vyzna-
mem v somatosenzitivnim systému. Zda se,
Ze hraje kritickou roli v modifikaci snimanf
receptorl béhem pohybu, a to zejména
v situacich, kde je dllezité presné nacaso-
vani [19]. V minulosti se tato role zpochybrio-
vala, protoze u pacientl s mozeckovou lézi
nebyl v somatosenzitivnim systému deficit
prokdzan [43,44] a také nebyla prokdzana
porucha propriocepce pfi pasivnim testo-
vani [45]. Dalsi studie vsak prokdzaly jak po-
ruchu odhadu hmotnosti objektd (percepce
sil) [46], tak poruchu propriocepce béhem
pohybu [47], ¢i v procesu zhodnoceni trvani
a rychlosti pohybu [48].

Jakbylojizvyse fec¢eno, mozecek byl po de-
setileti spojovan pouze s motorickymi funk-
cemi. V roce 1997 vsak publikovali Schmah-
mann a Shermanovd prevratnou praci
tykajici se kognitivniho a behaviordlniho de-
ficitu u pacientd s cerebeldrnf ézi, zejména
v oblasti vermis a zadniho mozeckového la-
loku [49]. Pficinu predpokladali v poruse mo-
dulace neurondlnich okruh(, které spojuji
prefrontdlni, zadni parietdlni, hornf a limbicky
kortex s mozeckem [49,50]. Tyto projevy do-
staly souhrnny ndzev kognitivné afektivni
cerebeldrni syndrom (cerebellar cognitive
affective syndrome; CCAS), do ného? patfi
poruchy exekutivnich funkci [49,51], zra-
kové-prostorové orientace, poruchy feci ve
smyslu snizené verbalni fluence, agramati-
zmu, dysprozédie atd. [49,52,53] a poruchy
emocni [49,54,55].

Na zédkladé zkoumani neurobehavioral-
nich profild mozeckovych pacientd (poru-
chy pozornosti, emoc¢ni kontroly, socidlni
interakce, autizmus ¢i okruh psychotickych
onemocnéni) byla postulovdna hypotéza
dysmetrie mysleni, u které dochazf k hyper-
metrickym nebo hypometrickym odpoveé-
dim na vnitini ¢i zevni prostfedi [56,57]. A tak
se ke klasické predstavé o ataxii motorické
pridava i ataxie kognitivni a behavioralni [54].

Jak bylo uvedeno vyse, mozecek kéduje
tzv. vnitfni model (internal model), ktery od-
povida zevnim podminkdm, umozZnuje pre-
dikce a nasledné optimalizuje motorické
chovani. Zda se, Ze stejny princip platf i pro
procesy neurokognitivni [23]. Byla postulo-
vdna teorie o tzv. univerzalni mozeckové
transformaci [57,58], ktera predpoklada, ze
principy vlastni pro motorické projevy pfi
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|ézi mozeckové plati i pro emocionalni a ko-
gnitivni procesy. Jednim z podpdrnych fakt(
je témeéf uniformni cytoarchitektonika mo-
zecku. Pokud funkce vytvaii formu, pak by
funkce cerebeldrni — motorické i nemoto-
rické, stejné jako dysfunkce, mély byt uni-
formni, protoze je provadi stejny kortikonuk-
ledrni mikrokomplex [23,57,59,60].

Viysetfovaci baterii neuropsychologickych
testd pro pacienty s mozeckovou lézi vhod-
nou pro vyzkum i klinické testovani publiko-
vali v lorském roce Bolcekova et al [61]. CCAS
se mUze manifestovat u déti, stejné jako
u dospeélych pacientl, nejcastéji po cévni
mozkové prihodé, krvaceni, infekeni a pa-
rainfekéni cerebelitidé, po operaci cerebe-
larnich n&dorl ¢i u neurodegenerativnich
onemocnéni [62].

Prlikaz kognitivniho a afektivniho deficitu
u pacientl s mozeckovou lézf ved! také k re-
vizi topografické organizace mozecku. Nyni
se predpokladd, ze primarni senzorimoto-
rickd oblast se nachazi v prednim laloku mo-
zeckovém, sekundarni senzorimotoricka ob-
last v lobulus VIII, kognitivni oblast v zadnim
laloku a zadni ¢&st vermis je zapojena do lim-
bickych okruht [19,63,64]. V pfipadé, Ze fo-
kalni Iéze je izolovdna pouze na kognitivni
a limbicky mozecek, mize dojit k intelekto-
vému a emoc¢nimu deficitu se zcela intakt-
nim systémem motorickym. Proto Ize o pa-
tologii mozec¢ku a jeho drah uvazovat napf.
pfi poruchach schizoafektivnich, pfi poru-
chéach pozornosti [65] ¢i pfi dyslexii [66].

Zavérem lze tedy shrnout, Ze mozecek je
zapojen do zakladnich funk¢nich okruhd
(kortiko-ponto-cerebeldrniho, cerebelo-
-talamokortikaIniho), které ho propojuji se
supratentoridlnimi motorickymi, paralimbic-
kymi a asocia¢nimi oblastmi. Porucha téchto
spojll se proto mUze projevit manifestaci ce-
rebeldrnich symptom [19]. Funkéné je spo-
jen zejména s kortexem (nejen s primarnf
motorickou oblasti, jak se predpokladalo,
ale také s premotorickou, prefrontaini a pa-
rietdInimi oblastmi) [14,58] a bazalnimi gan-
glii. Tvoff tak vyznamny funkéni integrovany
celek dllezity jak pro motorické, tak i ko-
gnitivni funkce [14,19,67,68]. Je typicky uni-
katni cytoarchitektonikou, recipro¢nim pro-
pojenim a synaptickou plasticitou [69,70].
Recentni studie prokazuji moZnost exis-
tence oboustranného propojeni mezi mo-
zeCkem a bazalnimi ganglii [71], konkrétné
se striatem. Zajimavé je, Zze uniformni cytoar-
chitektonika typickd pro mozecek se na-
chazi také ve stridtu [57]. Prave data potvrzu-
jici silné vazby mezi témito strukturami vedla

k souc¢asnym studiim role mozecku v pato-
fyziologii onemocnéni/klinickych jednotek
dosud typicky spojovanych s bazalnimi gan-
glii, jako jsou napf. dystonie [72,73], Parkin-
sonova nemoc [74], TourettQv syndrom, Ci
s klirou — napr. Alzheimerova nemoc [75].

Ataxie a dalsi mozeckové symptomy
Ataxie je symptom, ktery se mdze vyskyto-
vat u rlznych syndromd - mozeckového,
vestibularniho, talamického, pfi postizenf
lalokl parietalnich atd. Ataxie méze u né-
kterych syndromd postihovat pouze stoj
a chiz, jindy také pohyb koncetin a fec [76].

Aby bylo mozné jednotlivé typy ata-
xie odlisit, je obvykle nutné pétrat po dal-
sich symptomech cerebeldrniho syndromu
jako napf. dysmetrii, tfesu, nystagmu, tonic-
kych odchylkdch, zménéach vybavnosti ele-
mentérnich reflexd posturdlnich, pyrami-
dovych jevech atd., stejné jako patrat po
symptomech odlisujicich pfimo jednotlivé
typy ataxii (napf. parestezie u senzitivni ata-
xie) [10,77], které budou probrany v nésledu-
jici stati — Ataxie jako soucast syndromu.

ProtoZe pfi ndlezu symptomu ataxie ob-
vykle diferencidini diagnostika zac¢ind mo-
ze¢kovym syndromem, je vhodné si cere-
beldrni syndrom rozebrat podrobnéji. Pokud
budou mozeckové symptomy pfitomny,
jednd se o mozeckovou lézi. Pokud ne, dife-
rencialni diagnostika se zuzuje. Rutinni mo-
zeckové vysetfeni se sklddd z vysetieni oku-
lomotoriky, feci, pohybu koncetin, tremoru,
postury a chlize [78]. Pro potfebu co nejpfes-
néjsiho zhodnocenf neurologického deficitu
byly vytvoreny klinické $kdly International
Cooperative Ataxia Rating Scale (ICARS) [78],
Scale for the Assesment and Rating of Ata-
xia (SARA) [79] a Brief Ataxia Rating Scale
(BARS) [80]. Kazd& z nich ma své vyhody i ne-
vyhody [81]. ICARS je relativné dlouhd, SARA
neobsahuje vysetfeni ocnich pohybd, BARS
pokryva pouze zakladni symptomy mozec-
kového motorického syndromu.

Ataxie

Do klasického klinického obrazu mozeckové
ataxie patif dysmetrie, dyssynergie a dysdia-
dochokinéza. Ataxie se vyznacuje dekom-
pozici (rozloZzeni pohybu na jednotlivé faze)
a abnormitami ¢asovani, rozsahu a sily po-
hybu. Pohyb se nedégje typicky po pfimce,
ale je charakteru cik-cak. Podle postizené
¢innosti ¢i ¢asti téla se pouzivajf terminy ata-
xie chlize, posturalni (trupovd) ataxie, kon-
Cetinovd ataxie, ataxie feci (sakadovana
re¢) [11].

Dysmetrie

Dysmetrie (porucha cileni pohybu) je hlavni
slozkou mozeckové ataxie. Lze ji vysvétlit po-
ruchou predikce pohybu, coZ je v souladu
s hypotézou tykajici se kritické role mozecku
pro udrzeni spravného vnitiniho modelu
dynamiky pldnovaného pohybu [82]. V dU-
sledku opozdéného a nedostate¢ného
stahu svalovych antagonistd, jez maji pohyb
ukoncit, dochazi k nepresnému zakoncovani
cilenych pohybd [10,11].

Dysmetrie se vyskytuje u lézi postihu-
jicich kmen, talamus i subkortikaIni bilou
hmotu, kde dochézi k poskozeni aferentnich
nebo eferentnich mozeckovych drah [83].
Babinski i Henner doporucuji u cerebelar-
nich poruch pouzivat spise pojem hyper-
metrie (prestrelovani pohybu), protoze nalez
této odchylky je pro mozeckovou ézi velice
suspektni [6,10].

Smér pohybu, i pres ¢etné odchylky (cik-
-cak fenomén), neni u mozeckové hyperme-
trie téméf porusen, nejvyse na samém konci
pohybu, kdy vidime kolisani v rdznych ro-
vinach a kdy je cil mijen (inten¢ni tremor).
Porucha chténych pohybU je stejnd pfi zra-
kové kontrole i bez ni, hypermetrii Ize pozo-
rovat pfi pohybech spontannich i na vyzvu.
Podobné i pfi psani a kresleni (spontanni
pismo, pilovité ¢ary, spojovani dvou bodu
apod.) se projevi prestielovani pohyb zpl-
sobujici tzv. cerebelarni makrografii.

Pfi rychlych a bezdécnych pohybech je
hypermetrie vyraznéjsi [84], pfi pohybech
na vyzvu nemocny mobilizuje svoji pozor-
nost a pohyb tak Ize ¢aste¢né korigovat. Pfi
vyraznéjsim postizeni mize kompenzace
vést k bradyteleokinéze, co? je zastava po-
hybu pred cilem, kterého se pak dosahne az
po nékolika ataktickych zaskubech [10,11,19].
Jedna se o dUsledek faktu, Ze pfi volnim
rychlém pohybu dochazi nejdfive k inhibici
antagonisty nasledované aktivitou v agonis-
tovi (Hufschmidtdv fenomén). U pacientd
s mozeckovou lézf nastava prekryti — funkce
antagonisty pretrvava i po zacatku nastupu
agonisty. V praxi to vede k tzv. poruse kont-
roly (impaired check) [41].

Presto, ze zadjem je vénovan zejména za-
vérecné fazi pohybu, u ataktického pacienta
dochazf také k poruse pfipravy a iniciace
pohybu [19,28]. Iniciace byva zpozdéna
a reakeni Casy prodlouzeny [28,82,85].

Mezi klinické testy pomahajici dysmetrii
verifikovat patfi: zkouska prst—prst, prst-nos,
pata—koleno, pata—hyzdé, dotyk na $picku
nosu nebo laldcku ucha, zkouska obracenf
rukou, zkouska Uchopu, vysetfeni pfsma
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(crescendovy charakter) a zkouska Stewarta-
-Holmese (pacient ohyba loket a pfitahuje
silou k sobé predlokti proti odporu vyset-
fujictho — po ndhlém uvolnéni dojde na
postizené strané k prestreleni flexe pred-
lokti) [10,11,76]. U nas se pro posledné jme-
novany pfiznak ne zcela spravné vzil ndzev
rebound fenomén. Rebound fenomén je dle
anglosaské literatury vysetiovan pfi predpa-
zeni hornich koncetin, kdy vysetfujici zatlaci
na horni koncetiny stejnou silou, na posti-
7ené strané dochazi k neumérné prehnané
korekci se snahou vratit se do vychozi po-
lohy, coZ souvisi spise z asynergii nez dys-
metrif. Také mUzeme pacienta pozadat, aby
zved! ruce nardz do polohy, kterou mu ur-
¢ime — na postizené strané prestreli. Pokud
na ptredpazenych hornich koncetinach tla-
¢ime proti odporu nemocného dold, posti-
Zenéa strana pfi nahlém povolenf tlaku neza-
brzdi. Jsou to zkousky zamérené na poruchu
neocerebela neboli obdoba ke zkouskam
stoje a chlize, jimiZ vysetiujeme hlavné ver-
mis, tedy paleo/archicerebelum [41].

Pri vySetfovani testu prst-prst je nutné
hodnotit nejen miru pfestielovani, ale také
rychlost provedeni pohybu. Je vhodné
pacienta instruovat, aby provadeél pohyb
co nejrychleji, protoZe pacienti ¢asto pohyb
zpomali, aby zmirnili prestfelovani. Ani
u ataktického pacienta pohyb nemusi byt
prestielen, ale mize byt zpomalen a tudiz
hypometricky. Pfestfelovani je vsak ve srov-
nanf se zpomalenim pro ataktické pacienty
specifictéjsi [41].

Pohybovd ladnost (synergie)

U ataktickych pacientl dochdzi k poruse
koordinace pfi jednoduchych pohybech,
jako je napft. pohyb pfi vysetifovani prst-prst.
Tato porucha, popisujici rozpad neboli dez-
integraci pohybu vedouci k abnormni draze
pohybu, se oznacuje dyssynergie/asyner-
gie. | pohyb u zdravych jedinct vykazuje
odchylky od pomysiné dokonalé kfivky, ale
u ataktickych pacientl se jednd o abnor-
malni miru a také o urcitou specificitu tohoto
patologického motorického vzorce.

Henner definuje asynergii jako asynchroni-
zmus elementérnich pohybt, ¢asové a pro-
storové uvolnéni, roz¢lankovani pohybd.
Asynergie/dyssynergie je tedy synonymum
pro inkoordinaci. Cim je pohyb sloZitéjs], tim
je asynergie zjevnéjsi, protoze je pro kontrolu
mnohem naro¢néjsi [10,11,19,35,41,86].

Termin se v sou¢asné dobé pouziva méné
a je vétdinou nahrazen SirSim a obecnéj-
sim terminem ataxie. V anglosaské litera-

tufe slouzi pojem asynergie vyhradné k po-
pisu patofyziologie ataktického pohybu [41],
nikoli ke klinickému popisu, u nés zavede-
nému Hennerem [10].

O praktickém vyznamu déleni na tzv.
malou asynergii, jez vznika pfi postizeni mo-
zec¢kovych hemisfér (a projevuje se poru-
chami koordinace koncetin), a velkou asy-
nergii pfi paleocerebeldrnim postizenf
(projevujici se poruchou koordinace jed-
notlivych skupin trupového axidlniho sval-
stva pfi udrzovani stoje, pfi posazovani
z lehu, vzpfimovani apod.) diskutuji i RGzicka
et al [11]. Navic Henner povazoval za malou
asynergii to, co nenf zfejmé prima vista, ale
k vizualizaci poruchy je nutné pouzit dalsich
zkousek — napf. kombinovanou flexi trupu
a stehen, pohyb patami k hyzdim ¢i zkousku
zvraceni trupu [10].

Adiadochokinéza

Adiadochokinéza (z feckého diadoché = na-
sledovéni; porucha sledu pohybd za sebou)
byla u nemocného s patologii mozec¢kovou
poprvé popsana Babinskim, ktery jeji vyset-
feni doporucil jako soucast neurologického
vysetfeni [87], kam patfi dodnes [44,88].
Babinski se domnival, Ze se jedna o pfiznak
samostatny a Ze ho nelze vysvétlit jinym pfi-
znakem [87]. Naproti tomu Holmes vidél za
touto patologif poruchu svalového tonu.

Na dysdiadochokinézu lze pohlizet
jako na kombinaci dysrytmie a dyssyner-
gie [28,34,89]. Adiadochokinéza/dysdia-
dochokinéza postihuje rychle alternujici
pohyby tvofené stfidavym zapojovanim sva-
lovych agonistd a antagonistd. Pohyby jsou
vdhavé, jednotlivé faze nestejné, arytmické,
nedotazené i prestfelené. Je tieba si uvédo-
mit, Ze v détstvi je urcitd dysdiadochokinéza
fyziologickéd z divodu nedozralosti mozec-
kovych struktur. V dospélosti frustné pre-
trvavd na nedominantni horni koncetiné.
Provéazi i parézy periferniho a centrainiho
plvodu a hypo- i hyperkinetické extrapy-
ramidové syndromy [19]. Zatimco viak pro
mozeckovou adiadochokinézu, resp. dys-
diadochokinézu je charakteristickd porucha
koordinace, u paréz je vétsinou koordinace
zachovana, pohyb ma viak mensi exkurze
(hypodiadochokinéza); u extrapyramido-
vych poruch pak byva porusena jak koordi-
nace, tak rozsah pohybu [10,11,41,77].

Klinicky se dysdiadochokinéza, stejné jako
dysrytmie, testuje pomoci rychlych stfida-
vych pohybU, protoze tak maximalizujeme
senzitivitu detekce. Pfikladem je stfidanf pro-
nace a supinace na hornich koncetinach, stfi-

davé placani dlané a hibetu ruky na stehno
nebo tapping (palec—ukazovak). Béhem
téchto testl atakticti pacienti predvadéji jak
nepravidelny rytmus, tak i nespravnou pozici
z divodu selhdni nékolikasegmentové koor-
dinace [86]. Také Ize vysetrit diadochokinézu
feci opakovanim slabik [90]. Bézné se pou-
zivé kombinace pa-ta-ka.

Svalovy tonus u pacientii

s mozeckovou lézi

V literatufe se uvadi, ze do obrazu mozec-
kové 1éze patfi také snizeny svalovy odpor
pfi pasivni manipulaci s koncetinami, ktery
se nazyva pasivita. Pasivita byva ¢asto ne-
presné nebo z neznalosti nahrazovéna po-
jmem hypotonie. Hypotonie je viak pojem
mnohem sirdi [7]. Pasivita se projevuje sni-
zenim svalového napéti, zvysenym rozsa-
hem pohybu v kloubech a snizenim odporu
kladeného pasivnim pohybdm pfislusného
segmentu. Na rozdil od svalové hypotonie
z jinych pficin u pasivity nebyvaji svaly na
pohmat zménény. Podkladem pasivity je
snizenf odporu antagonistd (podobné jako
u hypermetrie) a snizeni az vymizeni ele-
mentarnich reflexd posturédlnich. Pasivité
se pfi¢itd i zvyseni synkinéz (napf. souhybl
hornich koncetin pfi chdzi), coz zpUsobuje
dojem rozhdranosti.

Holmes popsal pasivitu u vojakd s akut-
nim stfelnym poranénim mozecku, avsak
zaroven pripustil, Ze se nenachézi u vsech
téchto pacientl. Pfesto na ni nahlizel jako
na zasadni abnormitu, kterd je podkladem
dalich motorickych deficitl souvisejicich
s mozeckovou lézf [91]. Dle Gilmana [37]
tento nélez nejspise souvisi se snizenou cit-
livosti svalovych vietének pfi ztraté fuzimo-
torické facilitace. Pasivita je nejmarkantnéjsi
u akutnich 1ézf. Holmes rozlisil slabost, ktera
vznikd po mozeckové 1ézi, tedy astenii, od
té, kterd postihuje kortikospinalnf trakt — pa-
rézu [91]. Astenie nepostihuje, na rozdil od
parézy, predilekéné specifické svalové sku-
piny a neni nutne spojena se zménou ve vy-
bavnosti myotatickych reflex. Astenii Ize
nejlépe oziejmit pfi vysetfeni svalové sily
béhem pohybu, protoZe staticky odpor vy-
Setfovaného byva obvykle zcela normalinf.

I' kdyZ je sila i svalovy tonus v normé, ¢asto
se u pacientl s mozeckovou Iézf vyskytuje
snadna unavitelnost. Unava mdze byt loka-
lizovana do urcité svalové oblasti, ale mdze
byt pacientem vnimana i jako Unava cel-
kova. Néktefi pacienti udavaji, ze vsechny
pfiznaky ataxie se Unavou zhorsuji a ne-
pomahaji jim ani kratké odpocinky béhem
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dne [10,11,19,41]. Elektrofyziologické stu-
die u pacientt s mozeckovou lézf a Unavou,
avsak bez zndmek depresivniho syndromu,
ukazuji snizenou facilitaci motorickych evo-
kovanych potenciald po namaze [92].

U nékterych pacientl s chronickou mo-
zec¢kovou lézi byla popsana hypertonie, ale
predpokladad se, Ze spise prameni z posko-
zeni jinych ¢asti CNS [93]. V literature se také
opakované objevuje pojem mozeckové za-
chvaty (fits) ve spojeni zejména s mozec-
kovymi nddory a CMP postihujicimi mo-
zec¢kovy kortex (mozeckova jadra nejsou
postizena) [8,94]. Mechanizmus tohoto vzac-
ného fenoménu nejspise souvisi s desinhi-
bici extenzor.

Henner ve své monografii nabada, ze
z dlouhé série zkousek na pasivitu dle Tho-
mase pro klinickou praxi zcela postaci pocet
15 [10]. V soucasné dobé, kdy se vyznamné
zvysila presnost a dostupnost pomocnych
vysetifovacich metod a vede se diskuze o op-
timalizaci rozsahu neurologického vysetreni
z pohledu casové efektivity pfi stanovo-
vani diagnozy, se nezdd ani takovéto testo-
vani racionalnf [95]. Vybirdme proto jen Ctyfi
zkousky — placnuti na pfedpazené koncetiny
(na strané léze bude postizend koncetina
premisténa niz a maze i oscilovat — pfi difuz-
nim postizeni obé horni koncetiny), sukuse
trupu (zvyseny rozkyv hornich koncetin pfi
pasfvnim otacenim trupu ve stoji), zkousku
odrazu (phénomeéne du ressaut) a kyva-
dlové reflexy pfi vysetfeni reflexu patelar-
niho a tricipitového (maji vetsi rozsah, ale na
rozdil od léze pyramidové nejsou tak brisknf
a nedéji se silou) [7,10,11].

Mozeckovy ties
Pro typicky mozeckovy ties se ustdlil pojem
tremor intencnf, i kdyZ je tento pojem do jisté
miry zavadejici. Jiz Babinski zpochybrioval,
zda se jednd o skutecny tres [10]. Spise vy-
svétloval nepravidelné, méné nebo vice ryt-
mické oscilace ze strany ke strané pfed cflem
jako dUsledek asynergie. Ropper a Samu-
els zpochybnujf i adjektivum tohoto tfesu,
protoZe se neobjevuje ve chvili, kdy pacient
pohyb zamysli (z anglického to intend = za-
myslet néco), ale az béhem nejndrocnéjsi
faze aktivniho provedeni, tedy priblizeni se
k cili [7]. Na druhé strané, pokud adjektivum
vychazf z latinského intentio, tedy snaha —
v tomto pfipadé nejspise dosdhnout cile, jevi
se pojmenovani jako adekvatni.

Nicméné pojem intencni tremor je zave-
den a pouzivan. Jeho vyskyt se vzdy kom-
binuje s mozec¢kovou ataxif — ukazuje tudiz

na lézi mozeckovou, a to zejména posti-
Zeni nucleus dentatus nebo poskozeni drah
probihajicich hornim mozeckovym ston-
kem. Neni patrny, pokud jsou koncetiny
inaktivni a v prabéhu prvni faze pohybu.
Jak vsak pohyb pokracuje a je treba jeho
jemné doladéni (napt. zkouska prst-nos,
zkouska prst—prst), objevi se nepravidelné,
méné nebo vice rytmické (2-4 Hz) oscilace
ze strany ke strané. Na rozdil od tremoru fa-
milidrniho ¢i parkinsonského se oscilace vy-
skytuji v mnoha rovindch. Jako vétsina tfes
i mozeckovy se zhorsuje Unavou. Zavienim
o¢i se mlze zlepsit nebo zcela eliminovat.
Propranolol na néj nema vyrazny efekt a al-
kohol ho obvykle zhorsuje [7].

Pod pojmem mozeckovy tfes se v po-
sledni dobé chdpe pouze tfes intencni,
i kdyz toto zjednoduseni neni spravné. Uz
Holmes popsal nékolik dalsich typl tremord,
které Ize u mozeckového deficitu nalézt [96].
Jeden typ pojmenoval jako staticky, t. ¢. se
pouziva spise nazev posturdlni [96], dalsi
jako kineticky [91,96]. Ten se na rozdil od tre-
moru inten¢niho objevuje v celém prabéhu
pohybu. Na vzniku mozeckového tfesu se
tedy podili nejspise nékolik mechanizmd,
mimo jiné porucha posturdlni fixace ¢i cent-
ralniho oscildtoru pfi dysfunkci cerebelotala-
mickych okruht [97,98].

S mozeckovou ataxif se poji i dalsi typ tre-
moru, u kterého kazdy pohyb v¢. statické
postury vede k rytmickému (2-5 Hz) tfesu
s velkou amplitudou, nazyvany wing-beat-
ing (mavani kfidel). Jeho sila je nékdy do-
statecnd, aby zpUsobila u pacienta i ztratu
rovnovahy. Jednd se o dlsledek afekce den-
tatorubrotalamickych vldken a medidlni
¢asti ventralniho tegmentalniho retikular-
niho jadra. Vzhledem k lokalizaci 1éze v re-
gionu nuclei ruber nazval Holmes tento tre-
mor jako rubraini [96]. | kdyZ bylo prokazano,
Ze vznika prerusenim mozeckovych efe-
rentnich vldken formujicich horni mozec-
kovy pedunkl, tedy brachium conjuctivum,
nazev se dosud pouziva. Typicky se objevuje
u pacientl s Wilsonovou nemoci.

Rytmicky, pomaly (3—4 Hz) tfes hlavy a pfi-
padné hornf ¢asti trupu prevazné v predo-
zadnim smeéru, ktery ¢asto doprovazi me-
didInf |éze mozecku a trupovou ataxii, se
nazyvaé titubace [7]. V Ceské neurologii
se traduje odlisné chapani tohoto pojmu
jako kymacivé nestability téla ve stoji a pfi
chdzi [11]. Z pohledu moderni neurologie
je na tomto miste také zajimavé uvést, Ze
i u esencidlniho tremoru byly nalezeny pro-
jevy mozeckové [99,100].

Okohybné poruchy u mozeckové léze
Mozecek optimalizuje o¢ni pohyby tak, aby
se pozorované obrazy okamzité dostavaly do
oblasti fovey — mista s nejlepsi zrakovou os-
trosti. K tomu jsou vyuzivany sakadické po-
hyby a vergence (konvergence ci divergence).
Pomocifixace, plynulych sledovacich pohybt
a vestibulo-okuldrniho reflexu Ize stabilizovat
obrazky na retiné i v pfipadé, Ze se cil nebo
nahlizejici pohybuiji [19]. Mozecek hraje sté-
zejni roli jak v momentdlini, tak dlouhodobé
kontrole o¢nich pohyb [101]. Na tomto Ukolu
se spolupodili zejména tfi ddlezité oblasti:
flokulus/paraflokulus, nodulus s prednf ¢astf
uvuly a dorzalnf ¢ast vermis, kterd je funkéné
spojena s okulomotorickou oblasti ncl. fasti-
gii [19]. U pacienta s mozec¢kovym postizenim
zahrnujicim vyse uvedené oblasti mizeme
tedy nalézt jak nystagmus, tak poruchy ply-
nulych sledovacich pohyb, poruchy kombi-
novanych sledovacich pohybd soucasné vy-
kondvanych hlavou a o¢ima i poruchy sakad
a vestibulo-okuldrniho reflexu [19,102].

Nystagmus vznikd nejc¢astéji u téch mo-
zeckovych 1€z, které zasahuji vestibuloce-
rebelum (archicerebelum) nebo jeho spoje
s vestibuldrnimi jadry [19,103]. Pokud béhem
neurologického vysetfeni nalezneme nepo-
chybny mozec¢kovy syndrom a nenf pfito-
men nystagmus, jednd se zcela jisté o proces
intracerebeldrni. Nej¢astéjsi formou mozec-
kového nystagmu je dold bijici nystagmus
(tzv. downbeat nystagmus) [104]. Pohle-
dovy nystagmus, ménici smér v zavislosti na
sméru pohledu, posiluje podezieni na afekci
mozeckovou, ale nelze vyloucit ani jinou
lézi v oblasti CNS [105]. U lézi mozecku ve.
nucleus fastigii (vestibulocerebelum) nenf
nikdy nystagmus cisté rota¢n.

Plynulé sledovaci pohyby o¢nf jsou pfi kli-
nickém vysetienf porusené — nepravidelné
a sakadované [10,11]. Pfi vysetfeni sakdd
(pacient fixuje centrdlné nos vysetujiciho,
poté zafixuje na periferni cil — napf. prst vy-
Setfujiciho a zpatky), Ize zaznamenat dysmet-
rii [106]. NeZ se podaff cil pevné zachytit, do-
chazi nejprve k prestfeleni a poté nasledné
oscilaci v nékolika cyklech — tedy stejné poru-
chy jako pfi testovani hybnosti koncetin.

K dalsim typickym okohybnym poruchdm
pfi mozeckové 1ézi patt postizeni konjugo-
vaného pohledu, kdy se pfi volnim stocent
bulbt ke strandm objevuje pareticky pohle-
dovy nystagmus.

Porucha tichopu umozeckového deficitu
Uchop patf mezi zékladni motorické doved-
nosti a je zédsadnf pro provadeni béznych den-
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Vestibularni ataxie

Senzitivni ataxie . ,
(periferni)

Frontalni ataxie Psychogenni

instabilita zavisla
na poloze hlavy,
tonické uchylky

siroka baze,
instabilita rzné
zavazna i velmi tézka,

postizeni propriocepce (Hautant)
pomala,
doslap cellovu ploskou e el
z vysky,
kroky stejné délky
pozitivni pozitivni

nejsou caste,
,pad jako padajicf
strom”
zavisly na poloze hlavy,
tah na stranu
postizeného labyrintu

zejména pri odebranf
nebo snizeni zrakové
kontroly

bez vertiga, pocit

I vertigo (rotacnf
nestability go )

bez hypermetrie, bez
inten¢niho tremoru,
Uchylky do viech stran

taxe v normé

horizontalné-rotacnf
nystagmus ve sméru
od postizeného
labyrintu

bez postizenf

bez postizeni feci bez postizeni feci

Tab. 1. Diferencialni diagnostika jednotlivych typl ataxie.
Mozeckova ataxie
sirokd baze,
stoj mirna posturalnf
instabilita
chiize pomald, vravorava,
nestejnd délka krokd
Rombergova N
zkouska -
naklanf se na vsechny
. strany, chvili se padu
R brani, nikdy nepada
néahle
. neni Casté, spise pocit
vertigo nestability
hypermetrie,
pohyb koncetiny intencni tremor,
adiadochokinéza
nystagmus horizontalnf
. i vertikalni,
okulomotorika ertika )
porucha sledovacich
oc¢nich pohyb( a sakad
. zpomaleng,
G sakadovand rec

Sirsi baze, az neschopnost stoje,
strach z padu pfi vravorani bez
(bazofobie) obrannych pohybt

apraxie chlize, az neschopnost chiize,

bazofobie, nahla neschopnost
drobné kroky provést dalsi krok,
0 $irsf bazi, vysokd energetickd

rozfazované otocky narocnost pohybu

atypickd, vravorani
do viech stran, bez
obrannych pohybt

I+

naklanénf na vsechny
strany, v pripadé padu
se obvykle nezranf

retropulze az pad
nazad

I+

bez vertiga, bazofobie

viceméné normalni

taxe v norme .
hybnost vleze

okulomotoricka
apraxie — porucha
iniciace sakad

neochota ve spolupraci
pfi vysetfen,
bez nystagmu

bez postizenf feci atypicka

nich ¢innosti. Presto, ze ,nesikovnost” je ¢as-
tym pfiznakem mozeckové ataxie, testovani
Uchopu nenf soucésti klinickych skal [78-80]
(klasické mozeckové vysetieni dle Hennera
Uchop vysetfuje). Uchop Ize rozfazovat na
transport ruky k objektu a poté formaci sa-
motného Uchopu, po které nasleduje sevieni.
U pacientd s mozeckovou patologii mze do-
chézet k poruse v obou fazich [107]. Na de-
ficit Uchopu maji vliv dysmetrie, asynergie
a tremor [107], stejné jako poruchy okulomo-
toriky [19]. Byva porusena i prediktivni kon-
trola samotného sevfeni [83,108]. Protoze
technicka analyza soucasné dovoluje zkou-
mat a objektivizovat jak kinematiku (transport
ruky k objektu a formaci tchopu), tak i kine-
tiku (sevienf) Uchopu, mlZe se stat uziteCnym
diagnostickym nastrojem u pacientl s mo-
zeckovym onemocnénim [19].

Poruchy reci
Mozecek zpUsobuje poruchy feci jak moto-
rické, tak nemotorické. Poruchu fonace a ar-

tikulace s protahovanymi a explozivnimi sla-
bikami v dtsledku dyskoordinace mluvidel
nazyvame obvykle jako sakadovanou nebo
skandovanou feci. Darley et al pojmenovali
tuto mluvu jako ataktickou [19,109]. U né-
kterych cerebeldrnich pacientd vsak mdze
byt patrna pouze prosta dysartrie se zpo-
malenim tempa a setfelou vyslovnosti pfi-
pominajici poruchu feci u pseudobulbar-
niho syndromu [10,11]. Vzhledem k tomu,
7e se mozecek spolupodili také na kogni-
tivnich a afektivnich procesech v¢. funkci
jazykovych, patfi k nemotorickym poru-
cham feci u mozeckové |éze porucha pla-
novani artikulace a grafomotoriky, poru-
cha dynamiky, verbalnf fluence, fonologické
a sémantické slovni vyhleddvani, poru-
cha syntaxe a jiné poruchy v procesu ctenf
a psani [1949,110-113].

Elementarni reflexy posturalni
Elementdrni reflexy posturdlni (ERP) byly po-
prvé popsany Foixem a Thévenardem [114]

jako reakce svalu na pfibliZzeni jeho upond.
Viysetfuji se nejcastéji kratkymi flekénimi sa-
kadovanymi pohyby na bicepsech s tim,
Ze za normalnich okolnostf se sval mirné
stdhne a je pfipraven na pohyb z nové po-
lohy. U mozeckového syndromu jsou ERP ty-
picky sniZzené nebo vyhaslé. SniZzené nebo
vyhaslé ERP Ize také najit pfi postizeni cent-
ralntho nebo periferniho motoneuronu a pfi
postiZzeni hluboké citlivosti (misni ataxie, ta-
lamicky syndrom). Zvy3ené jsou naopak
u syndromd extrapyramidovych, zvlasté
u choroby Parkinsonovy, ale téZ u disociativ-
nich poruch [10].

Ataxie jako soucast syndromu

Ataxie patff mezi hlavnf projevy cerebelar-
niho syndromu. Jednd se viak i o symptom
syndromu vestibuldrniho a vyraz ,senzi-
tivni ataxie” je uzivan pro symptom vznika-
jici v ddsledku poruchy propriocepce, coz
sice nenf samostatny syndrom, ale zapada
napt. do syndromu polyneuropatického,
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syndromu postizenf zadnich provazc mis-
nich apod.

Podrobné klinické neurologické vyset-
feni s dlirazem na pozorovani stoje, chlize,
hybnosti koncetin a dalsich symptom do-
provazejicich ataxii zpravidla postaci ke
spravnému syndromologickému zavéru
(tab. 1) [11].

Mozeckova ataxie
Syndrom mozeckovy mize byt jedno-
stranny nebo oboustranny. V pfipadé, Ze je
mozeckova léze v oblasti stfednich struk-
tur, byva postizen izolované stoj a chlize (pa-
leocerebelarni syndrom), pohyb vleze mdze
byt zcela v normé [115]. Je to logické, pro-
toze v mozecku kon¢i dréhy spinocerebe-
larni a také direktni i indirektni dréhy vesti-
buldrni [10,116]. Oblast koordinuje pohyby
jednodussi, globdlni a vzdy soucasné pro
obé strany (neni mozné, aby byl syndrom
paleocerebeldrni pouze jednostranny). V mi-
nulosti se pfedpokladalo, Ze poruchu stoje
a lokomoce zpUsobuje Iéze v oblasti ce-
lého vestibulocerebela. Souc¢asny vyzkum
viak prokazuje, Ze zdsadni vliv ma postizeni
zvI&sté v predni horni ¢asti vermis [19,115].
Pokud se pfidavaji i nekoordinované po-
hyby koncetin, jsou postizeny mozec-
kové hemisféry (syndrom neocerebeldrn).
Hemisféry koordinuji pohyby komplikova-
néjsi a jednostranné, symptomatika muze
byt stejné patrna na horni i doIni konceting,
vetsinou jsou viak mozeckové pfiznaky vy-
jadfeny nestejné, ¢asto vyraznéji na kon-
cetiné horni [10,115]. Pfi oboustranné lézi
se mlze také objevit tremor hlavy a trupu,
ktery byva v anglosaské literatufe oznaco-
van jako titubace (titubation). V ceské neu-
rologii jsme zvykli pouZivat tento pojem po
vzoru Hennera ve vyznamu kolisanf pfi stoji
¢i chizi z latinského ,titubo” = vravorat.
Nesnadnd byva diagnostika postizeni mo-
zeckovych pedunkulC. Pijejich 1ézi jsou mo-
zeckové pfiznaky pfitomny vzdy, avsak ne-
musi byt striktné homolateralni. Kromeé toho
se manifestuji i pfiznaky z postizeni jinych
nervovych struktur, jako jsou hlavové nervy
¢i pyramidové draha. TéZko Ize rozeznat ze-
jmeéna lézi corporis restiforme, kde se kom-
binujf cerebeldrni a vestibuldrnf pfiznaky [10].
Vyzna¢ny mozeckovy obraz mize zpU-
sobit i izolované postizeni spinocerebelar-
nich drah. Redlné v3ak tyto drdhy izolované
postizeny nebyvaji — obycejné je doprovazi
pfiznaky pyramidové ¢i pfiznaky z posti-
Zeni zadnich provazcl. Mozeckové poruchy
mohou byt kompenzovany mnoha jinymi

mechanizmy, takze i hrubsi mozeckové léze
mze dlouho unikat [10].

Paleocerebelarni syndrom

U pacienta s mozeckovou lézi postihujici
stoj a chlzi je porucha motoriky znacné na-
padnd. Uz Duchenne tento typ chdze po-
pisoval jako chlzi opileckou (démarche
d'ivresse), i kdyz jisté odliSnosti by pfi velmi
pozorném vysetreni bylo mozné najit [115].

Pri typickém cerebeldrnim stoji je trup
vice nebo méné v retroflexi, extendované
dolni koncetiny neprovadéji normalni sou-
hyb s flexi v kolenou [10,11,117]. DGvodem
je, mimo asynergie, nejspise zmeéna strate-
gie pohybové kompenzace pro udrzeni rov-
novahy, kdy pacient snizuje pocet bodd vol-
nosti azpevriuje kolena (tzv. knocking knees),
aby nedochéazelo k rozkmiténi i v téchto
kloubech [5]. Stoj je nestabilni, horni kon-
Cetiny jsou v nelplné extenzi a tazeny vzad,
dolni koncetiny nezlstavaji nehnuté stat, Ize
pozorovat stalé kontrakce a dekontrakce na
slachédch nartd, nékdy je nemocny dokonce
nucen neustale preslapovat z nohy na nohu.
Bdze je reaktivné rozsifena tak, aby nedoslo
k astazii, doInf koncetiny jsou v extenzi a ab-
dukci. PFi zataZzeni ramenou nazad (zkouska
zvracenitrupu; ,pull test”) se zdGrazni néklon
a vravorani na misté, pacient se brani padu,
ke kterému pfipadné dojde aZ s ¢asovou la-
tenci [10,11]. Casto je mozeckovy stoj jist&js,
nez vypada na prvni pohled, i kdyZ pacient
vravorad, mnohdy mize bez padu stat i se zU-
Zenou bazi. Ztrata zrakové kontroly (Romber-
gova zkouska) nemd na stabilitu stoje vyraz-
néjsi vliv [10]. Na rozdil od vestibularni léze si
pacienti s ¢isté mozeckovou symptomatikou
pres jakoukoli nestabilitu ve stoji nestézujf na
zavrat ani nejsou nuceni stéle sledovat své
nohy jako pacienti s ataxif senzitivni. Pokud
vsak pacient prokazuje instabilitu ve stoji se
zrakovou kontrolou, mdze se po zavieni ocf
mirné zhorsit — rozdil véak nikdy nenf tak vy-
razny jako u ataxie senzitivni, kde mUze na-
stat i promptni pad (obr. 1) [115].

Pro mozeckovou chlizi je charakteristicka
sirokd baze, porucha stability a vravorani. Ne-
mocny znacné zvedd dolnf koncetiny, hyper-
metricky je vyhazuje, jsou casté uchylky od
smeru chlze pro stalé vravorani [10,118,119].
Nejvyraznéji se instabilita s nepravidelnymi
kmity trupu projevuje pfi zméné strategie
pohybu, tedy napt. pfi vyzvé k rychlému
posazeni nebo postaveni ze sedu [118,119].
U leh¢ich forem mozeckové ataxie se maze
zdat chiize fyziologickd, teprve vysetfeni ve
stoji spojném prokaze instabilitu. Jesté mir-

néjsi forma se mize prokdzat pfi chizi,pata-
-Spicka” (tandemové chize), kdy po kroku
nebo dvou pacient ztraci rovnovahu a udéla
ukrok stranou [115]. Je dobré mit na paméti,
7e porucha mozeckova byva mnohem zre-
telngjsi v bezdécném, nenacvi¢eném jed-
nani a za nezvyklych okolnosti. Je proto
vhodné zkouset nékteré méné obvyklé zpl-
soby chlize — napt. skakdni po jedné noze,
testovat otaceni, chlzi po schodech, chdzi
pozadu, po Spickach apod. [10,11]. Neurolo-
gové minulého stoleti kladli pfi syndromo-
logickém zafazeni dlraz také na charakter
spontannich padd [115]. Obecné vsak Ize fici,
Ze tyto odchylky prokdzany nebyly.

Klasicky klinicky popis zpfesnily pohybové
analyzy, které jsou schopny kvantifikovat pfi-
¢inu a miru motorické dysfunkce [120-122].
Pacienti maji potize béhem chiize, ale také pfi
jeji iniciaci, ukoncovani a otockach [118,119].

Kroky majf rozsitenou bazi, jsou zkracené,
zpomalené, se snizenou kadenci [120,121],
nejisté a nestejné velké. Umistnéni plosek
byvd znac¢né variabilni. BEhem chlzového
cyklu se také prodluzuje faze dvoji opory
(double support), tedy faze, kdy pacient se-
trvdvé obéma koncetinami na podlozce.
Zmény chizového mechanizmu jsou pod-
minény jak poruchou nacasovani koordi-
nace pohybu, tak poruchou rovnovéhy [123].
Vétsina projevl je viak spise dusledkem
kompenzacnich mechanizmi pfi instabilite,
nez Ze by reprezentovala pfimo dUsledek
mozeckové 1éze [121,124,125]. Pro pacienta je
cerebeldrni chlize dynamicky velice naro¢na.
Na rozdil od hlasivek a koncetin, které jsou
mechanicky stabilnf a Ize je v rdmci relaxace
zklidnit, je totiz vzpfimené télo, predstavujici
obracené kyvadlo, vratké. Pfi postizeni mo-
zecku se pohybovy apardt automaticky ne-
vraci po kazdém kroku do vychozi pozice
a kazdy dalsi krok musf vychazet z nové si-
tuace — variabilné provedeného kroku pfed-
chézejiciho [41]. Proto je variabilita typickym
pfiznakem mozeckové chlize [120,121,124]
a souvisi nejspise s interakci mezi 1ézi moze¢-
kovou a moznostmi adaptivnich a kompen-
zacnich mechanizm® motorického systému
jako celku [126].

Neocerebelarni syndrom

Neocerebeldrni syndrom se skldada z vyse
popsanych pfiznakl hypermetrie s pfestfe-
lovanim a nepfesnym zakoncovanim po-
hybU a adiadochokinézy postihujici obrat-
nost zpomalenim a ztratou rytmu rychle
alternujicich pohybU [28,89]. Neocerebeldrni
asynergie se vyznacuje nesouhrou pohybt
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Ataxie

stoj — oci oteviené

normalnf postoj

mozeckova ataxie

vestibularni periferni ataxie

senzitivni ataxie

stoj — oci zaviené

Obr. 1. Grafické znazornéni instability u jed-
notlivych typa ataxie.

Na obrézku je modfe zndzornéna drdha stfedu
tlakového zatizeni plosek (Centre of Pressure;
COP). Ve stoji pfimém si Ize stfed tlakového zati-
Zeni predstavit jako primét tézisté téla na pod-
lozku a grafické zndzornéni jeho drahy proto
poskytuje predstavu o posturdlnf stabilité. Jsou
zobrazeny rlizné typy ataxii. U cerebeldrni ata-
xie je patrna porucha posturalni stability, kterd
neni v tomto pfipadé vyrazna a zavaznéji se
po odebrani zrakové kontroly neméni. U ataxie
senzitivni je také patrna porucha stability, kterd
se vsak vyznamné zhorsi po odebrani zrakové
kontroly. Pacient s Cerstvou vestibuldrn{ ataxif
(cca 3 dny od vzniku akutniho periferniho ves-
tibuldrniho syndromu) nemé kupodivu poru-
chu stability v pfimém stoji lateralizovanou, jak
by bylo mozné ocekdvat, ale na rozdil od pred-
chozich typUl ataxii neustale méni zatizeni plo-
sek ze strany na stranu. Frekvence téchto zmén
se jesSté zvysi po odebrdni zrakové kontroly.
Nejspise se jednd o kompenzacni mechanizmy
k zajisténf stability.

Fig. 1. Graphical depiction of instability in
different types of ataxia.

The center of foot pressure (COP) trajectory is
shown in blue. The COP during stance can be
imagined as a projection of the center of grav-
ity of the body on the surface, so the graphical
representation of its trajectory provides infor-
mation about postural stability. Different types
of ataxia are graphically represented. In cere-
bellar ataxia, postural instability is evident, but
not significant and does not fundamentally
change after removal of the visual control. Sen-
sory ataxia is also characterized by postural in-
stability, but it is significantly worse after remo-
val of the visual control. A patient with acute
vestibular ataxia (approx. 3 days after the onset
of acute peripheral vestibular syndrome) sur-
prisingly does not show laterality of postural
imbalance but compared to previously men-
tioned types of ataxia constantly moves the
center of pressure from side to side. The fre-
quency of these changes increases after remo-
val of visual control. These are probably postu-
ral compensatory mechanisms.
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a nesikovnosti, zvlasté ndpadnou pfi jem-
nych pohybech vyzadujicich pfesnou koor-
dinaci. Cilené pohyby rusf intencni tremor,
ktery se nékdy jen obtizné odlisuje od hyper-
metrického prestreleni pohybu [91,96]. Dal-
$im nélezem pfi vysetieni byva snizeni sva-
lového napéti a odporu kladeného pasivnim
pohyblm spolu se zvysenym rozkyvem pri-
slusného télesného segmentu a dalsimi pro-
jevy pasivity. Neocerebelarni postizeni dol-
nich koncetin mlze vést k uchylkdm stoje
a chlize k postizené strané. Vyse uvedené
pfiznaky jsou podkladem neobratnych, ne-
presnych a neimérnych pohybt koncetin,
zvlasté jejich distalnich ¢asti, jez Ize zahrnout
pod pojem neocerebeldrni ataxie [10,11,115].

Senzitivni ataxie

Senzitivni ataxie vznikd pfi poruse proprio-
cepce. Jednd se o dusledek Iéze proprio-
ceptivni drdhy v kterékoli jeji ¢asti — pfi 1ézi
aferentnich nervovych vldken v perifernim
nervu (¢asteji postizenf silnych myelinizo-
vanych vlaken), pfi postizeni miSnim (zadni
provazce), lézi medidlniho lemnisku, talamu
a vyjimecné pfi lézi obou parietélnich la-
lokd [11,115]. Vzhledem k tomu, Ze vétsina
axonl kortikospinalnich drah nekon¢i pfimo
na a motoneuronech, ale na misnich inter-
neuronech [127], které pfijimaji, mimo mo-
torickych pfikazd z kortexu, také senzitivni
zpétnovazebné informace z koznich, Sla-
chovych i svalovych receptord [128], je na
misni interneurony nutno nahlizet jako na
klicovy bod motorické kontroly a koordinace
pohyb [129].

Nez4visle na lokalizaci Iéze je pacient zba-
ven povédomi o pozici svého téla. Ma pocit
poruchy rovnovahy, ale jen obcas, napf. na
vrcholu schodisté, interpretuje tento pocit
jako zavrat — stejné jako pacient s 1ézf cere-
beldrni. Jedna se vsak jen o verbalizaci nejis-
toty pfed dalSim pohybem. Typicky je stesk
na zhorsenou kontrolu koncetin, pacient
tika, Zze ,nema problém v hlavé, ale v no-
hach”, uvédomuije si, Ze naslapuje nespravne,
avsak nenf schopen $patné provedeny krok
opravit. Vysledkem je rlznd mira postizeni
stoje a chlze, v tézkych pfipadech az Uplna
ztrata lokomoce i pfes zachovanou svalovou
sflu.

Vyraznym rysem tohoto typu ataktické
chiize je téZké doslapovanf atypicky rovnou
na celou plochu plosky, protoZe pacient se
snazi intenzivnéjsim pfidupavanim zinten-
zivnit vjem doteku chodidla s podloZkou.
Bdze je rozsifena jako reakce na subjektivné
vnimanou poruchu rovnovahy; pacient bed-

livé sleduje povrch, po kterém kraci, stejné
jako sva chodidla. Trup drzi v mirné flexi
a ¢ast vahy byvé pfenesena na oporu, kterou
pacienti obvykle vyzaduji — na rozdil od ata-
xie cerebeldrni, kdy pacienti o hil zakopéavaji
a spise jim vadi. Uz Hunt charakterizoval ta-
kového pacienta jako ,stamp and stick”, tedy
dupajici pacient s hdlkou.

Dalsi vyznamnou charakteristikou je na-
padné zhorseni stability stoje i chiize po sni-
Zeni zrakové kontroly; pacienti spontanné
udavaji vyrazné obtize napf. v noci pfi chizi
na toaletu.

U periferni neuropatie a zadnéprovazcové
ataxie vybavime priznak Romberglv. Tento
symptom nenf typicky u ataxie mozeckové,
i kdyz v pokrocilych stadiich cerebeldrniho
syndromu, kdy je patrnd instabilita i ve stoji
se zrakovou kontrolou, maze k ¢astecné
agravaci dochdzet. Zhorsenf viak nenf tak
vyrazné a nezpUsobuje pad pacienta (obr. 1).

Obraz senzitivni ataxie dokresluje pfi kli-
nickém neurologickém vysetfeni porucha
polohocitu a obvykle i porucha vibra¢niho
¢iti. Periferni nebo centrdini plvod senzi-
tivni 1éze rozlisi vybavnost myotatickych
reflexd [5,115].

Volni pohyb pacienta se senzitivni ata-
xif je znacné rozhdrany viemi sméry, a to
jak kvalitativné, tak kvantitativné. Na rozdil
od ataxie cerebeldrni, kde je zachovan ales-
pori smeér taxe a po nacviku se mdze pohyb
i Zlepsovat, ataxie senzitivni na trénink témef
nereaguje.

Tremor, zejména u polyneuropatif silnych
vldken, byva ndpadny, ale nema charakter in-
tencni, spiSe je mozné ho pfirovnat k vyraz-
nému tremoru esencidlnimu.

Uz Thomas upozornuje, Ze ataxie pfi posti-
zeni zadnich kofenl (napf. tabickd) je vlastné
zaroven ataxif spinalni, bulbarni, mozecko-
vou i mozkovou, protoze podnéty, které pfi-
chézeji zadnimi kofeny, maji vliv na viechny
tyto etaze. Proto je jejf obraz mnohem pest-
fejsi a neusporadanéjsi nez porucha koordi-
nace u léze parietadlni ¢i mozeckové [10].

Vestibularni ataxie
Klinické odliSeni vestibularni ataxie od ata-
xie mozeckové je obtizné, v nékterych pfipa-
dech centralniho vestibuldrniho syndromu
az nemozné. Dlvodem je tésny vztah mezi
vestibularnim Ustrojim a mozeckem.
Periferni vestibularnf ézi Ize odlisit od ji-
nych typt ataxif pfitomnosti zavraté, tonické
Uchylky (Hautantova zkouska, Unterberge-
rova zkouska) a nalezem typického horizon-
talné-rotac¢niho nystagmu [130]. Také Rom-

bergova zkouska byva pozitivni (obr. 1).
Smér spontannich padd souhlasi u peri-
ferniho vestibularniho syndromu se smé-
rem nystagmu a polohou hlavy, u mozec¢-
kovych 1ézi padéd pacient trvale ke viem
strandm, zmeéna postaveni hlavy tuto si-
tuaci neovlivni. Pacient s chronickou vesti-
bulopatii trpi poruchou rovnovahy ve stoji
a pfi chzi, ¢asto bez rozsiteni baze a typicka
je neschopnost sejit schody bez drzenf se
zabradli [131].

Porusena je stabilita zejména pfi pohybu,
pacient udava, ze se citf, jako by stal na pa-
lubé lodi. Nestabilita pfi chdzi se typicky
zmimuje rychlosti provadéni pohybu - pfi
rychlé chdzi pacient udrzuje rovnovahu
lépe [7]. Naopak pfi rychlych otackach se ne-
jistota zvyrazniuje ve véech smérech. Pacient
ma pfitom velky problém cil zafixovat; stejny
problém se objevi, pokud je osoba v klidu
a cil se pohybuje. Pfi ndhlém otoceni hlavy
pfi pohybu celého téla mize vnimat ob-
jekty jako rozmazané nebo poskakujici na-
horu a dold (oscilopsie) [130]. Ridit auto nebo
¢ist v dopravnim prostfedku je pro pacienta
tézké az nemozné. Tyto abnormity jsou vy-
sledkem ztraty stabilizace okuldrni fixace
vestibuldrnim systémem béhem pohybu
(vestibulo-okularn{ reflex). V diferencialni
diagnostice také napomdahd ,head impulse
test” [115,131,132], pozitivni u periferni vesti-
buldrni 1éze.

U vestibuldrnich 1ézf centrdlnich je nystag-
mus variabilnf, byvéa dysrytmicky, ¢asta je
vertikdIni komponenta, smér se mize menit
i v pribéhu vysetienf [133]. K diferenciaci od
mozeckovych 1ézi napomdze jen peclivé vy-
Setienf vSech cerebeldrnich symptomd a te-
prve pfi jejich absenci Ize vyslovit podezieni
na centralni vestibularnf syndrom [10].

Ataxie jako funk¢ni porucha
motoriky
Funk¢ni poruchy motoriky jsou defino-
vany nestdlosti projevll ménicich se vy-
znamné odvedenim pozornosti ¢i nefyzio-
logickymi manévry (v¢. vyrazné placebové
reakce) a neshoduji se s obrazem poruchy
hybnosti na podkladu zndmého neurologic-
kého onemocnénf [134,135]. Pfed stanove-
nim diagndzy funkéni motorické poruchy je
vzdy nutno myslet na moznost organického
postizen{ s atypickou nebo bizarnf symp-
tomatikou, a proto je nutné pacienta peclivé
klinicky vysetfit.

Rozeznani cisté funkeni ataxie od syn-
dromu mozeckového obvykle nebyva tézké.
Problém nastava u pacientd, kteff dffve trpéli
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zavrati a instabilitou na organickém pod-
kladu a funkéni obtize u nich pretrvavajf i po
uzdraveni [43]. Patrdme po nestélosti a mén-
livosti priznakd, kolisani obtizi v ¢ase a je-
jich zmirnéni pfi odvedeni pozornosti [134].
Na funk¢ni ataxii nés mize privést i nesou-
lad uvadénych ¢i predvadénych priznakd
se znamymi anatomicko-fyziologickymi
zakonitostmi [136].

U instability stoje a chize je pro funkénf
poruchy hybnosti pfiznacna absence obran-
nych pohybd pfi vravorani, event. kom-
penzacni mechanizmy byvaji ¢asto nee-
konomické. Baze je nepfimérené Siroks,
paradoxné se nekdy zlepsuje pfi zkousce
chlize tandemové [135].

Je vsak tfeba upozornit na nékteré poru-
chy a diagndzy, které mohou pUsobit ob-
tize v diferencidlné diagnostické rozvaze. Je
napt. znamo, ze léze v oblasti predni horni
¢asti vermis cerebelli mize zpUsobit ata-
xii nebo tézkou instabilitu, kterd se manifes-
tuje az ve chvili, kdy se pacient snazf postavit
nebo chodit. To samé je typické pro pokro-
¢ily normotenzni hydrocefalus, onemocnéni
¢elniho laloku, anebo fenytoinovou intoxi-
kaci. Také ptipady tézké periferni neuropatie,
zejména pokud dochézi k postizenf proprio-
cepce, mohou vyrazné zhorsit stoj a chdzi
a pUsobit az bizarné. Za funkéni poruchu
motoriky je mozné zameénit i vzacny orto-
staticky tremor dolnf koncetiny, ktery zpUso-
buje po delsim stanf jeji nekontrolovatelné
podklesavani [115].

Poruchy stoje a chiize u léze
frontalnich lalokii (frontalni ataxie,
senilni chlize, syndrom astazie-
abazie, parkinsonizmus dolni ¢asti
téla, ,marche a petits pas” neboli
lakunérska chtize)

Pres casty vyskyt poruchy chiize tohoto typu
pusobi jeji klinicka klasifikace ur¢ité nesnéze.
Problém zacina uzZ jejim pojmenovanim. Pri
povrchnim klinickém vysetfeni se mnohdy
nélez uzavird jako ,paleocerebeldrni” syn-
drom, ackoli z mozeckovych symptom
byva vyjddifena pouze ataxie axialnf [11].
Bruns proto na prelomu 20. stoleti zavadi
termin ataxie frontalni, coz vyvolavé diskuze
pretrvavajici dodnes [115,137]. Henner pouzi-
val pro stejny obraz ndzev syndrom pseudo-
cerebeldrni a pfiznaky pfisuzoval postizen{
zacatku drah fronto-ponto-cerebelarnich pfi
bilateralnilézi [10]. Avsak ani tento termin ne-
postihuje celou sifi frontdIni poruchy chiize
s prvky prefrontalniho a extrapyramidového
hypokinetického syndromu.

Z dnesniho pohledu by se teoreticky
mohlo zdat, Ze nejpresnéjsi by bylo mlu-
vit o frontdIni apraxii. Definice apraxie
ovsem vychdzi ze ztrdty schopnosti provést
nauceny pohyb, ale pfi vysetreni zjistujeme,
Ze pacienti s apraxii dolnich koncetin ne-
trpi ndpadnou poruchou chdze, a naopak,
pacienti s |ézi frontalnich lalokd nemaiji apra-
xii dolnich koncetin.

Typicky stoj pfi ézi frontalnich lalokl zahr-
nuje vzpiimeny trup, nékdy s tendenci k za-
klonu, s pokréenim dolnich koncetin v kole-
nou a poklesem panve [115].

Pacient si ¢asto stézuje na zpomalenf
a snizeni jistoty pfi chlizi, ma strach z padu.
Obvykle je zfetelnd porucha iniciace chize
se zpomalenym startem (hezitaci) a v reakci
na subjektivni obtize dochézi k ptirozené
kompenzaci, coz znamena zmenseni ka-
dence, rozsiteni baze, zkraceni krokl a Sou-
pani nohou po podlozce. Lokomoci téchto
pacientl nelze mnohdy charakterizovat
jinak neZ jako karikaturu normalni chlze.

Pacienti se mohou béhem ch(ize navic za-
stavovat, protoze pocituji velké obtize, ale jiz
s malou dopomoci nebo se slovnim pobize-
nim se jejich vykon vyrazné zlepsuje. Hledajf
oporu u doprovodu nebo se chytaji ndbytku
¢i zdi. Chlze a otocky jsou doprovazeny sérif
drobnych krickd, které jsou ¢asto provadény
jen jednou nohou, zatimco druhd je umis-
téna pevné na podlaze a tvoli pacientovi
relativné stabilni oporu. Pokud je pfi chlzi
soucasné vyjadreno ,zamrzani’, mize byt
provéazeno bizarnimi projevy snahy o roze-
jiti nebo o zachovani chlize - nadmérnym
komihanim pazi, naklony trupu ze strany na
stranu apod. [138].

PYi postréeni nazad (vychyleni tézisté vzad)
nenastava u frontalnf poruchy pad na miste,
ale nasleduje nékolik krlickl — zpocatku po-
malych a kratkych, rychle se viak prodluzu-
jicich, zrychlujicich, tedy tzv. crescendova
retropulze.

Iniciace chlze se béhem trvani onemoc-
nénf stava stale obtiznéjsi. U pokrocilejsich
stavll je pacient schopen pouze nékolika
kratkych nezdafenych krokd na misté, nenf
schopen se pohnout vpfed, pozdéji nenf
schopen ani krok naznacit — jako by byly
jeho nohy pfilepeny k zemi, tzv. magneticka
chiize [139]. Ve findInim stadiu, typicky napf.
U pacienta s nepoznanym, a tedy nelécenym
normotenznim hydrocefalem, nenf pacient
schopen ani sedu, bez opory pada dozadu
nebo ke strané.

V prikrém kontrastu s tézkou poruchou
chlize je dobfe zachovana hybnost dolnich

koncetin pfi vysetfeni vleZe, v¢. schopnosti
chtlizovych pohybU a ,Slapani na kole”. Pro-
gresi onemocnéni se vsak vsechny pohyby
koncetin stavaji pomalé a nemotorné a kon-
Cetiny pfi pasivné provadéném pohybu kla-
dou rlizny odpor (tzv. paratonia neboli ge-
genhalten), pacient se velmi obtizné otaci
v posteli.

Vyse uvedené motorické problémy oby-
¢ejné doprovéazi demence, nicméné chd-
zové a mentdlni obtize se nemusi vyvijet pa-
ralelné. Napriklad pacienti s Alzheimerovou
nemoci mohou mit vysoky stuperi demence
nékolik let pfedtim, nez se objevi poruchy
chtize. U jinych jednotek, jako napt. normo-
tenzniho hydrocefalu a chronické vasku-
larni encefalopatie, je tomu naopak — po-
tize s chlzi predchazeji pfiznaky demence.
V neurologickém nélezu se déle typicky ob-
jevuje dezinhibice chovani a primitivnich re-
flext a pseudobulbérni syndrom [11,115].

Mozeckovy syndrom

v détském véku

Pro Uplnost tohoto textu je vhodné v krat-
kosti vénovat pozornost i mozeckovému
syndromu v raném détstvi. Mozeckové pfi-
znaky jsou v détstvi daleko castéjsi nez
v dospélosti. Vysvétlit to Ize tzv. Kérnye-
yovym pravidlem, které fika: ,V ptipadé
postizeni vyvijejici se CNS jsou to prave
nezralé struktury, které jsou predevsim po-
stizeny” [12,140]. A mozeckové struktury do-
zravaji dlouho [141], drahy cerebelofugaini
i cerebelopetalni myelinizuji az kolem 18 mé-
sict postnatalniho Zivota, funkeni vyvoj viak
trva daleko déle — az kolem 6., 7. roku zis-
kdvame koordinaci pohybl a typ moto-
riky charakteristicky pro dospélého cloveka.
Jednd se o zcela fyziologicky proces, ktery
musime pfi vysetfovani respektovat, protoze
nezraly nervovy systém jesté neni schopen
vytvofit klasicky klinicky obraz dospélého
veku.

V raném détstvi se mozeckovd patolo-
gie projevuje vétsinou obrazem vyvojového
centralniho hypotonického syndromu, ktery
ovsem mUZe byt i zndmkou postizent jinych
struktur CNS. Teprve v dalsim vyvoji nds na
paleocerebelarni symptomatiku mize upo-
zornit rozsitena baze pfi lezeni po Ctyfech,
tvrdsi pfidupavani a zejména elevace bérct
nad podloZku. Nastup chlize bude u mo-
zeckového postizeni opozdény, dité bude
pfi pokusech o samostatnou chlzi dlouho
padat ke vsem stranam, bude chodit o roz-
sifené bazi déle neZ jeho vrstevnici. | u neo-
cerebeldrniho syndromu je v prvnich fazich
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Tab. 2. Prehled etiologie jednotlivych typ ataxii.

cerebelarni
ataxie

vestibularni
ataxie

senzitivni
ataxie

frontalni
ataxie

barbituraty, lithium
akutnfi virova cerebelitida

vzacné neurodegenerativni/

/metabolickd/geneticka
onemocnéni

- predni talamus
- horni predni parietalnf lalok

(povodi a. cerebri anterior)

Typ ataxie Akutni Subakutni Chronické
CMP
intoxikace: alkohol, benzodiazepiny, RS paraneoplastické syndromy

nadory
nadory

vestibuldrni neuronitis
periferni vestibularni syndrom
cévni etiologie
benigni polohové paroxyzmalni

vertigo

mezotitida a labyrintida
benigni paroxyzmalni vertigo

CMP:

(area5a7)

Cmp

alkoholova degenerace mozec¢ku neurodegenerativni/metabolickd/

neurodegenerativni/metabolickd/
/genetickd onemocnénf
(Wilsonova nemoc)

ototoxicka antibiotika
vestibularni schwannom

GuillainGv-Barrého syndrom

Miller&v-Fisher(v syndrom

paraneoplastické syndromy
autoimunitni postizeni
léze zadnich provazcl

normotenzni hydrocefalus
nadory frontélnich lalokd

/genetickd onemocnént:
- hereditarni ataxie
- multisystémova atrofie
vyvojové vady

pozdni stadium Meniérovy
nemoci
chronicka bilateralni
vestibulopatie

diabetickd polyneuropatie
toxicka neuropatie (napf. cisplatina)
deficit vitaminu B,,
neurosyfilis

chronicka vaskularni encefalopatie
neurodegenerace:
- Alzheimerova nemoc
- Pickova nemoc
- progresivni supranuklearnf
paralyza

vyvoje typickd centraini hypotonie, kterd se
postupné vyviji — ve 3-4 letech jiz sice mu-
Zeme mluvit o ataxii, ale teprve v 67 letech
se jasné projevi dysmetrie. Testovat spoleh-
livé a-/diadochokinézu stejné jako pasivitu
ndm spoluprdce s ditétem dovoli vétsinou
az mezi 8. a 10. rokem veku [12].

Ataxie jako kli¢ k diagnéze

Po rozpoznanf ataxie jako symptomu a na-
sledném syndromologickém zafazenf Ize
obvykle stanovit soucasné diagnézu topic-
kou. Nasleduje urceni diagnézy nozologické,
kterému spravna lokalizace Iéze vyrazné na-
pomaha. Mimoto diferencialni diagnostice
napomahaji dalsi okolnosti, jako jsou vek
pacienta, rychlost rozvoje obtizi (akutnf,
subakutni, chronické), charakter Iéze (bilate-
ralnf nebo jednostranné) atd. (tab. 2).

Pokud se jednd o ataxii ndhle vzniklou,
mimo klasicky periferni vestibularni syn-
drom [130,142], Ize doporucit provedenf
akutnfho zobrazovaciho vysetfeni. Kromé
abuzu alkoholu je vZdy potfebné vyloucit
ataxii zpUsobenou uzivanim lékd, jako jsou
lithium, fenytoin, amiodaron, 5-fluorouracil
a chemoterapeutika [143].

Komplexni vysetfovaci postup u dospé-
|ého pacienta se ziskanou ataxii Ize nalézt
v tab. 3, volné dle Ramireze-Zamory et al
a Fogela a Perlmana [143,144]. M4 dvé ¢asti —
vysetfen( prvniho kontaktu jsou relativné fi-
nan¢né nendrocna a bézné dostupnd. Tato
vysetfeni mohou probéhnout i v ambulanci
praktického Iékafe a mohou vyloucit pficiny
béZné, ne nutné neurologické, ¢asto i jedno-
duse |écitelné. Rozsifené vysetfeni by mélo
obsahovat zejména zobrazeni mozku, nej-
lépe MR, a dalsi doporucend vysetfeni uve-
dena v tab. 3. Je nutné si uvédomit, Ze se
jednd pouze o ndvod, vybér diagnostickych
metod a postupl je nutné provést na za-
kladé neurologického vysetfeni, anamnézy
a také vysledkld vysetieni predeslych. V pfi-
padé, Ze pficina ziskané ataxie nebyla ob-
jasnéna, byly tedy vylou¢eny moznosti zis-
kanych ataxii uvedené v tab. 3, je tfeba
U pacienta s progresivni mozeckovou ataxif
doporucit genetické vysetfeni [143]. V tomto
pfipadé je pravdépodobnost, Ze se jedna
o nejcastejsi typy hereditérnich ataxif (au-
tozomalné dominantni spinocerebeldrni
ataxie 1, 2, 3, 6, 8, 17 a ataxii Friedreichovu)
cca 13% [143,145]. Déle Ize geneticky potvr-

dit nebo vyloucit ataxii s okulomotorickou
apraxif 1, 2, Tay-Sachsovu nemoc, nebo né-
které z X-vézanych metabolickych chorob,
mitochondridlnich nemoci nebo leukodys-
trofif. V pfipadé, Ze ani takto podrobnym vy-
Setfenim nenf objasnéna pficina obtizZi, Ize
doplnit cilenou nebo exomovou sekvenci
DNA [143].

Cerebelarni ataxie

v dospélém véku

Jiz pfi odebiranf zékladnich anamnestickych
dat se vétsinou dozvime, zda se u pacienta
jedna o manifestaci obtizi akutni, subakutni
¢i chronickou — tedy zda se jednalo o jed-
norazové poskozeni mozecku (trauma, CMP,
hypertermie) nebo se spise zaméfime na
onemocnéni progresivni z okruhu neurome-
tabolickych, neurodegenerativnich ¢i neuro-
genetickych chorob [11,12,115,144,146].

Toto simplexni déleni ma viak své vy-
jimky, na které je tfeba myslet. | pacienti s po-
malu progredujicim dédi¢nym onemocneé-
nim totiz nékdy udavaji zacatek obtizi jako
nahly, coz obvykle souvisi s vycerpanim kom-
penzacnich mechanizm pfi zatézi infektem,
stresem nebo fyzickou zatézi. Obdobné ob-
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Tab. 3. Vysetfovaci postup u dospélého pacienta zaméreny na vylouceni ziskané ataxie*

Laboratorni vysetfeni Zobrazovaci metody, elektrofyziologie, ostatni
Vysetteni prvniho kontaktu

jontogram v¢. vapniku a fosforu zobrazeni mozku (CT, MR)

moc a sediment onkoscreening (sono bricha, malé panve, rentgen
krevni obraz a diferencial (lymfoproliferace) hrudniku)

rendlnf funkce

jaterni funkce

cholesterol

imunoglobuliny

sedimentace, CRP (zanét, vaskulitis)

glykovany hemoglobin

hormony stitné Zlazy

vitamin B, homocystein (subakutni kombinovanéa degenerace michy)
folat (deficit)

vitamin E (deficit)

ANA, Ds-DNA, RF (SLE, revmatologické onemocnénti)
RPR/FTA (neurosyfilis)

Rozsirené vysetieni

ACE (sarkoido6za) MR mozku (CMP, subkortikalnf vaskuldrni zmény, nadory,
NH, (selhani jater, poruchy cyklu urey) RS, normotenzni hydrocefalus, leukodystrofie, Creutz-
ceruloplasmin, Cu (Wilsonova nemoc, myelopatie zptsobené Cu) feldt-Jakobova nemoc, neurodegenerace,...)

CK (myopatie) MR michy (RS, strukturalni abnormity, myelopatie,

radikulopatie)

EEG (epilepsie, Creutzfeld-Jakobova nemoc)

EMG (neuropatie)

SSEP/VEP (neurodegenerativni, demyeliniza¢ni
onemocneni)

autonomni neuropatie (MSA)

svalova biopsie (mitochondridlni onemocnéni)
MRS (metabolické onemocnént)

biopsie nervu (neuropatie)

vysetieni kostni diené (lymfoproliferativni
onemocnéni)

biopsie rohovky nebo kize (stfadavd onemocnénf)
onkoscreening (CT bricha a panve, hrudniku, celotélova
PET — pétrani po nadorovém onemocnént)

AFP (ataxia teleangiektasia)

lipidovy profil véetné apolipoproteinu B

laktat, pyruvat (mitochondridlni onemocnént)

elektroforéza bilkovin v séru a v moci (lymfoproliferativni onemocnént)
ketolatky v séru (metabolické onemocnéni)

tézké kovy v moci (toxické ucinky tézkych kov)

protilatky proti gliadinu

protilatky proti antiGAD65 (stiff person syndrom)

paraneoplastické protilatky

SSA/Ro a SSB/La protilatky (Sjogrentv syndrom)

HTLV /11 (infekce zplsobena Human T-lymphotropic virus, HTLV I/Il asociovana
myelopatie)

HIV protilatky

protilatky proti boreliim

metabolické vysetieni

- lyzozomdinf (sttddavé onemocnént)

- aminokyseliny a organické kyseliny (vrozené metabolické onemocnéni)

- mastné kyseliny s velmi dlouhym retézcem (peroxisomalni onemocnéni)
vysetieni mozkomisniho moku (encefalitis, RS, paraneoplastickd ataxie, imu-
nitné podminéna polyneuropatie, vrozené poruchy metabolizmu, mitochondri-
alnf onemocnéni, neurosyfilis, Creutzfeldt-Jakobova nemoc,)

ACE - angiotenzim konvertujici enzym; AFP — alfafetoprotein; ANA — antinukledrnf protilatky; CK — kreatin kindza; CRP — C-reaktivni protein; Cu
- meéd; Ds-DNA — protildtky proti dvouretézcové DNA; FTA — fluorescencni-absorbéni test uzivany k diagnostice syfilis; MRS — magneticko-rezo-
nan¢ni spektroskopie; MSA — multisystémova atrofie; NH, — amoniak; RF — revmatoidni faktor; RPR — rapid plasma regain - test uzivany k diagnos-
tice syfilis; SLE — systémovy lupus erythematosus; SSA/Ro — antinuklearnf protilatky; SSB/La — antinuklearni protildtky; SSEP — somatosenzorické
evokované potencialy; VEP — zrakové evokované potencialy

*Jednd se pouze o ndvod - vybér diagnostickych metod a postupt je nutné provést na zakladé neurologického vysetieni, anamnézy a také vy-
sledkd vysetfeni predeslych. Tabulka neobsahuje viechna vysetfeni vhodna pro kompletni diagnostiku jednotlivych onemocnénti, v pfipadé kon-
krétniho podezrent je nutné postupovat dle platnych doporucent.

Cesk Slov Neurol N 2018; 81/114(2): 131-149 143




ATAXIE

tize v diagnostice mohou zpUsobit data ode-
brand z rodinné anamnézy. Jiz ddvno neplati,
7e autozomalné dominantni onemocnéni
musi nutné postihovat kazdou generaci -
existuji mutace s nelplnou penetranci, ale
i spinocerebelarni onemocnéni repeatova
s fenoménem anticipace. Pfi progresivnim
mozeckovém postizeni je relativné frekventni
chybou to, Ze se obtize vysvétli abuzem al-
koholu (pficemz za abuzus bylo u jednoho
pacienta povazovano jiz jedno az dvé piva
denné), a pfitom se mUze jednat o onemoc-
néni z okruhu chorob neurogenetickych.

Pti akutnim mozeckovém postizeni syme-
trickém je potieba vyloucit intoxikaci (alko-
hol, lithium, hydantoin, barbituréty, benzo-
diazepiny atd.), akutni virovou cerebelitidu
a postinfekéni syndrom (obvykle po nesto-
vicich) [146,147], i kdyZ jsou typictéjsi pro
détsky vek. Pri jednostranné afekci je prav-
dépodobnéjsi postizeni cévni — mimo is-
chemie a hemoragie i subdurdini hematom.
Ataxie akutni s intermitentnim prdbéhem
vede v dospélosti vétsinou k podezieni
na RS.

Pri subakutni symetrické 1ézi Ize zvazo-
vat alkoholovou degeneraci mozecku. Po-
stihuje predni horni ¢ast vermis a zpUsobuje
pomerneé cistou ataxii stoje a chlize se 7ad-
nym nebo minimdlnim postizenim pohybu
koncetin. Nejc¢astéjsim typem subakutni jed-
nostranné afekce je RS, pro kterou je mo-
zec¢kovy syndrom takfka patognomickym
projevem.

Pomalu progresivni a chronicky pribéh
vede k podezfeni na paraneoplastické syn-
dromy [148] a hereditarni formy mozecko-
vych ataxif [149]. U pacient(l s paraneoplas-
tickym onemocnénim nebo s infarktem
laterdIni ¢asti mozkového kmene a dol-
niho mozecku se kombinuje ataxie s verti-
gem. Pokud je postizena zejména chize, je
tfeba pomyslet na Friedreichovu chorobu
a skupinu autozomalné dominantnich spi-
nocerebeldrnich ataxii — v CR zejména spi-
nocerebeldrn{ ataxii typu 2. U téchto cho-
rob se mozeckova symptomatika zpravidla
kombinuje s postiZzenim dalsich systémd
(pyramidového ¢i extrapyramidového, pe-
riferniho motorického nebo senzitivniho
neuronu) [150]. Diferencidlné diagnosticky
je tfeba zvazovat i multisystémovou atrofii
a amyotrofickou lateraini sklerézu.

V pfipadé nélezu tzv. rubrdiniho tremoru
je nutno diferencidlné diagnosticky pomys-
let na diagndézu RS a Wilsonovy choroby.
Velmi vzacné se mUze jednat o vaskularnf
|ézi v oblasti tegmenta. Zcela raritni, avak

popsanou pfi¢inou je nezddouci Ucinek
antipsychotik [7,11,12,146].

Zvlastni zminku na zavér si zasluhujf lé¢-
bou ovlivnitelné formy ziskané cerebeldrni
ataxie, kam patfi napt. deficit vitaminu E,
abetalipoproteinemie, cerebrotendindzni
xantomatoéza, Niemannova-Pickova nemoc
typu C, nékteré typy Refsumovy nemoci, de-
ficit glukézového transportéru typu 1, epizo-
dickd ataxie typu 2, siderdza [143]. Déle imu-
nitné navozené mozeckové ataxie, u kterych
je zasadni si uvédomit, ze terapie musi byt
zapocata zéhy od vzniku obtizi, jinak nemusi
mit efekt [148]. Do této skupiny patfi i ataxie
s protildtkami svédcicimi pro precitlivélost
na lepek [151], protildtkami proti dekarbo-
xyldze kyseliny glutamové [152], ataxie jako
soucast paraneoplastického neurologického
syndromu [153] nebo ataktickd varianta en-
cefalopatie reagujici na steroidy asociované
s autoimunitni tyreoiditidou (Hashimotova
encefalopatie) [148,154].

Cerebelarni ataxie

v détském véku

Diferencialni diagnostika mozeckového
syndromu détského veku se od dospélého
znacné ligf. Priciny Ize také rozdélit na vro-
zené a ziskané, avsak CMP nebo RS v détstvi
mezi Casté priciny nepatfi.

Akutni mozeckova ataxie v détském véku
byva nejcastéji zanétlivého nebo nadoro-
vého plvodu. Zanétlivda mozeckovéa one-
mocnéni jsou v détstvi pravé tak ¢asta jako
v dospélosti vzacna [147]. Uz Henner upo-
zornil na casty vyskyt cerebelitid v tomto
véku — nejcastéji v souvislosti s varicelou,
ale i spalnickami nebo zardénkami. Kromé
toho se s rozvojem akutnf ataxie setkdvame
pfi intoxikaci napf. barbiturdty, mozec¢kovou
symptomatiku viak mUZe vyvolat celd fada
jinych 1éka, které bud pacient sam uZiva,
nebo dojde k poZiti pfi nepozornosti rodicU.
Ani v tomto véku nemUiZeme vyloucit po-
Zitf 1ékd se sebevrazednymi umysly. Skupinu
akutné vzniklé ataxie v détském véku uza-
vird moznost Urazu, avsak izolovana kontuze
mozeckova je jak v dospélosti, tak v détstvi
VZacna.

Ataxie akutnf s intermitentnim prbé-
hem je v détském véku dost vzacna, je
tfeba zvazovat pomalu postupujici leuko-
dystrofie, jako napf. Pelizaeusovu-Merzba-
cherovu chorobu [155], nebo dédi¢na
metabolickd onemocnéni, napf. Hartnu-
povu chorobu [156], nemoc javorového si-
rupu [157] ¢i subakutni nekrotizujici ence-
falopatii (Leighovu nemoc). Pro Uplnost do

této skupiny patfi syndrom opsoclonus-
-myoclonus (v anglosaské literatufe také
dancing eyes-dancing feet). Jednéa se o para-
neoplasticky syndrom typicky doprovazejici
neuroblastom. Je proto tfeba v prvni fazi vy-
Setfit oblast retroperitonea a v moci hladinu
kyseliny vanilmandlové — bohuzel, negativni
nélezy neuroblastom nevylucuji a pacienta
s timto podezfenim je nutné dale vysetiovat
a sledovat [158].

Chronickd mozeckové onemocnéni dét-
ského véku jsou velmi ¢astd, avsak semiolo-
gické hodnoceni nenf jednoduché a nelze
jednoduse aplikovat kritéria zndma z mo-
zec¢kovych vysetfeni neurologie dospélych.
Je nutno zohlednit faktor vyvoje a dozra-
vani mozec¢ku — a to aZ do véku 6 ¢i 7 let.
| zde vSak mlzeme afekce délit na progre-
sivni a neprogresivni. Neprogresivni mozec¢-
kovd onemocnéni détského véku, typicky
détskd mozkovd obrna, ale nejsou stacio-
narni, klinicky obraz se vyviji v zavislosti na
dozrdvani mozkovych struktur, neménna
zUstéva plvodni Iéze [159]. Do skupiny pro-
gresivnich patfi onemocnéni hereditarni
v podobném spektru jako v dospélosti [12],
typicky ataxia teleangiektdzia [160], ataxie
pfi deficitu vitaminu E nebo Friedreichova
choroba.

Vestibularni ataxie

Onemocneéni postihujici periferni vestibu-
larni aparat predstavuji vétsinu neurologic-
kych chorob, které se projevuji zavratémi.
Mezi nejcastéjsi akutni afekce periferniho
vestibuldrniho Ustroji nalezi napf. benigni
paroxyzmalni polohové vertigo, vestibularni
neuronitida ¢i vaskuladrné podminéné peri-
ferni syndromy (a. cerebelli anterior inferior,
a. cerebelli posterior inferior). U cévnich syn-
dromd je perifernf vestibuldrni postizeni ob-
vykle doprovazeno centrdlnimi motorickymi
priznaky. Pokud ne, predstavuji svizelny dife-
rencidlné diagnosticky problém oproti ostat-
nim perifernim syndrom@m [116].

V diferencidlni diagnostice mize pomoci
rozlisit vertigo na tfi skupiny podle pribéhu
obtizi. 1. Bud se jedna o akutné vznikly symp-
tom trvajici dny, tydny, nékdy i déle (cévni
mozkova pfthoda, krvaceni nebo zanét) [19],
nebo 2. mdzeme vysledovat rekurentni
ataky trvajici nékolik vtefin (centraIni polo-
hovaci nebo pozi¢ni vertigo) ¢i minut (epi-
zodickeé ataxie). 3. Jednd se o chronickeé trvalé
vertigo, ¢asto progresivni (hereditarni ata-
xie, roztrousenad skleréza, nadory, paraneo-
platicky syndrom nebo vrozené metabolické
onemocnéni).
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V détském véku je pfi akutnim perifer-
nim vestibularnim syndromu nutné pfede-
vsim vyloucit bakteridIni mezotitidu ¢i la-
byrintitidu [161]. Pfi paroxyzmalni zavrati je
treba zvazovat benigni paroxyzmalni ver-
tigo, které patfi mezi periodické syndromy
v détstvi, obvykle predchdazejici rozvoj mig-
rény. Také je pro tento vék typicka kinetéza
a zavrat maze byt i ekvivalentem aury pred-
chézejici epilepticky zachvat.

Priciny akutniho centrdiniho vestibular-
nimu syndromu jsou cévni, nddorové, zanét-
livé a traumatické [162].

Chronické nemoci vestibularniho aparétu
jsou zpUsobeny zejména protrahovanym
uzivanim ototoxickych antibiotik nebo jinych
toxickych [ékd, které ni¢i vlaskové buriky
Cortiho orgdnu. Mdze se jednat i o pozdni
stadium Ménierovy choroby. Diferencidlné
diagnosticky pfipadd v Gvahu seniorsky typ
chiize, kdy se kombinuje porucha starnou-
ciho vestibularniho aparatu s poruchou pro-
priocepce, zpUsobenou distalni neuropatif
seniorl a poruchou zraku [131].

Senzitivni ataxie

Pricinou senzitivni ataxie mohou byt pe-
riferni neuropatie, které postihuji zejména
dorzalni ganglia nebo silna la vldkna (neu-
ropatie slabych vlaken zpUsobuji zvIasté bo-
lest a autonomni dysfunkci, nikoli senzitivni
ataxii [163] — prikladem je diabetes mellitus).
Déle do tohoto okruhu chorob patfi sub-
akutni senzitivni neuropatie autoimunitn{
nebo paraneoplastickd, u Guillainova-Bar-
rého syndromu pacienti ¢asto trpi senzitivni
ataxii na pocatku onemocnéni a mize pre-
trvavat i jako rezidudlni deficit [164]. Toxicka
neuropatie je nezddouci jev pfi podavani cy-
tostatik, je tfeba na ni pomyslet i pfi podani
vysokych davek pyridoxinu [165].

U misnf léze dochdzi k senzitivni ataxii
pfi poskozen( zadnich provazcU, pfi posko-
zenf drah spinocerebeldrnich k ataxii cere-
beldrni. Klasickou pfi¢inou syndromu zad-
nich provazcl byla v minulosti neurosyfilis,
dnes jsou to spiSe metabolické poruchy, jako
napt. diabetes mellitus. Zejména u starsich
lidi mzZe byt pficinou senzitivni ataxie de-
ficit vitaminu B,,, stejné jako meningeom,
spondyldza ¢i plaka zasahujici do oblasti
zadnich provazcU. Friedreichova ataxie po-
stihuje jak zadnf provazce, tak drdhy spi-
nocerebelarni, jednd se proto o ataxii smi-
senou. U Millerova-Fisherova syndromu
(oftalmoplegie, areflexie, ataxie), ktery je
povazovan za samostatnou variantu syn-
dromu Guillanova-Barrého, zplsobuje téz-

kou ataxii a inten¢nf tremor nejspise selek-
tivni postizeni perifernich vldken urcenych
pro spinocerebelarni trakt v kombinaci s la
vldkny [166]. Atypicka tranzientni senzitivni
ataxie kontralaterdlnich koncetin se mdze
objevit akutné po infarktu nebo krvaceni
do predniho talamu. Mimo dalsi pfiznaky
typické pro 1ézi talamu se objevuje i jedno-
stranny flapping tremor. Léze v oblasti hor-
niho parietdiniho laloku (area 5 a 7) se maze
velmi vzadcné projevit ataxif kontralateralnich
koncetin [5,710,11,146].

Frontalni ataxie

Mezi nejcastéjsi priciny frontdlni ataxie patff
mnohocetné ischemické postizeni bilé
hmoty frontélnich lalokd odpovidajici chro-
nické vaskularni encefalopatii, pfipadné
ohrani¢ené malacie v oblasti zdsobené ar-
teria cerebri anterior. Dale se tento typ po-
ruchy chdze vyskytuje u normotenzniho
hydrocefalu, Alzheimerovy nemoci, Pickovy
nemoci, progresivni supranuklearni obrny,
rozsahlych néddord (meningeom a gliomato-
sis cerebri) a u jinych oboustrannych posti-
zeni frontalnich lalokd [7,10,11].

Zaveér

Ataxie je dobfe rozpoznatelny symptom,
ktery se viak mdze manifestovat jako sou-
¢ast fady syndrom, nikoliv pouze nej¢astéj-
$iho a nejvice zndmého, tedy mozeckového.
| v dnesni dobé aplikace modernich zobra-
zovacich metod a elektrofyziologickych vy-
Setfeni ma predchéazejici klinické neurolo-
gické vysetfeni s ur¢enim typu ataxie své
nezastupitelné misto. Klasicky neurologicky
postup u ataktického pacienta vychazejici
z anamnestickych dat, neurologického vy-
Setfeni se syndromologickym zavérem, na-
sledna diferencidlné diagnostickd rozvaha
a teprve poté racionalni aplikace dalsich vy-
Setfovacich metod je i v soucasné dobé nej-
lepsi zarukou stanoveni spravné diagndzy
a adekvatni lécby.
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ldrntho tymu. V roce 2014 sloZila atestaci z détské neurologie, v roce 2015 z neurologie dospélé. V tom stejném roce také ob-

hajila doktorskou préci na téma ,VyuZziti baropodometrie k objektivizaci neurologického nélezu u pacientl s hereditarni ata-
xifi" (3kolitel: prof. MUDr. Valdimir Komarek, CSc.; odborny konzultant: MUDr. Alena Zumrova, Ph.D). Mimo svou klinickou praci plsobf rovnéz na
2.LF UK a FN Motol. Je také ¢lenkou védeckého tymu Laboratofe sportovni motoriky Fakulty télesné vychovy a sportu UK v Praze. Pravidelné publi-
kuje v odbornych ¢eskych i zahrani¢nich ¢asopisech.
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ATAXIE

Védomostni test

1. Ataxie je:

a) obecny pojem oznacujici poruchu
koordinace

b) symptom charakteristicky pouze pro
mozeckovy syndrom

) symptom, ktery se nikdy nevyskytuje
u polyneuropatického syndromu

d) porucha koordinace zplsobend lézi
pyramidovych drah

2. Funkce mozecku jsou:

a) pouze motorické

b) pouze motorické a kognitivni

) pouze motorické, senzitivni a emocnf

d) motoricko-senzitivni, kognitivni a emocnf

3. Pro mozecek plati, ze:

a) ma vysoce stereotypni architektoniku

b) ma nizky pocet bunék a spojl ve srovnanim
s jinymi ¢astmi CNS

€) nema cetné spoje s mozkovou kdrou
a bazalnimi gangliemi

d) mé pouze motoricko-senzitivni funkci

4. Dysmetrie:

a) je zpUsobena nepresnym zakoncovanim
cilenych pohyb( v disledku opozdéného
a nedostate¢ného stahu svalovych
antagonistd, jez maji pohyb ukoncit

b) se neprojevi pfi zkousce Stewart-Holmesové

) nenf pfiznak, ktery nutné vede k ataxii

d) se nezvyraznuije slozitosti pohybu, je
konstantni

5. Pfi vySetfovani taxe hornich koncetin

jako soucasti mozeckového syndromu je

vhodné:

a) instruovat pacienta, aby provadél pohyb co
nejpomaleji

b) vyfadit zrakovou kontrolu

¢) testovat pohyby dobre zazité

d) instruovat pacienta, aby provadél pohyby
rychle, aby nedochdazelo k pripadné korekci

6. Mezi poruchy fe¢i u mozeckového
syndromu:

a) patfi pouze dysartrie

b) patif sakadovana rec

) nepatii postizeni nemotorickych funkci feci
d) nepatii potize s verbalni fluenci

7.Unava u pacientd s chronickou
mozeckovou 1ézi je symptom:

a) Casty

b) vzacny

) vzdy souvisi s depresf

d) jednoznacné psychosomaticky

8. Inten¢ni tremor:

a) je specificky pro mozeckové postizenf
b) je tfes pasivni i aktivni

q) se zlepsuje po poziti alkoholu

d) dobte reaguje na terapii
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9. Titubace:
a) je rytmicky pomaly (3-4Hz) tres hlavy
a pfipadné horni ¢asti trupu prevazné
v pfedozadnim sméru
b) se nevyskytuje u mozeckového syndromu
Q) je typickd pro postizeni nuclei ruber
d) je kyméciva nestabilita téla ve stoji a pfi
chizi, kterd mizi v sedé

10. Paleocerebeldrni syndrom:

a) muze byt jednostranny

b) postihuje stoj, chlzi, je patrny
i pfi vysetfeni vleze

c) mUZe byt zaménén za psychogennf
poruchu chtize

d) vzniké pfi postizeni kortikocerebela

11. Postizeni spinocerebelarnich drah:

a) izolované je vzacné

b) ¢asto se kombinuje s postizenim drah
extrapyramidovych

¢) se nikdy nekombinuje s postizenim
zadnich provazc(

d) je, na rozdil od spinocerebeldrnich ataxii,
zcela netypické pro ataxii Friedreichovu

12. Pro ataxii v détském véku plati:

a) nebyva zpUsobena intoxikacf 1éky

b) do zékladni diferencialné diagnostické
rozvahy patii cerebelitida

) ve véku 3 let Ize jiz v neurologickém nélezu
rozlisit véechny symptomy typické pro
mozeckovou afekci

d) nédorova postizeni nepatii do diagnostické
rozvahy u ditéte s ataxif

13. Pacient se senzitivni ataxif:

a) netoleruje oporu o berle, protoze by mu
prekazely

b) naslapuje na celé chodidlo - snazi se zinten-
zivnit vjem doteku chodidla s podlozkou

o) chlizovy vzorec je charakteristicky, nikdy
nepusobi bizarné

d) udéava zlepseni stability za Sera, kdy snizeny
prisun vizuélnich informaci nerozptyluje
jeho pozornost

14. Do zakladniho vysetfovaciho
schématu (vysetieni prvniho kontaktu)
u dospélého pacienta se ziskanou ataxif
nepatfi:

a) vysetfeni moc + sediment

b) vysetieni hormon $titné Zlazy

) vysetfeni iontogramu

d) vysetfeni metabolickych vad

15. Pro frontalni ataxii je typicka:

a) dekrescendova retropulze

b) demence, nikdy mocové inkontinence

) skutecnost, Ze i pres zavaznou poruchu
chize je vleze dobfe zachovana hybnost
dolnich koncetin v¢. schopnosti chtizovych
pohyb

d) skute¢nost, ze v pokrocilém stadiu nemoci
pacient neni schopen chtize, ale pfitom
nema problémy se otacet vleze

16. Mozeckovy syndrom v raném détstvi:

a) Ize s jistotou rozpoznat nejpozdéji do 6 mésicl

b) se projevuje vétsinou obrazem vyvojového
centralniho hypotonického syndromu

) Ize rozpoznat pouze u ditéte chodiciho

d) nelze do 1 roku véku rozeznat, kojenec se
vyviji zcela fyziologicky

17. Pro dominantné dédicné

spinocerebelarni ataxie z okruhu

repeatovych onemocnéni plati, ze:

a) u potomka mize zac¢atek rozvoje klinickych
obtizi predchazet zacatku obtizi u rodice

b) pacient nikdy nevnima zac¢atek onemocnént
jako akutni

) postizeni stoje a chlize neni typickym
pfiznakem

d) negativni rodinnd anamnéza vylucuje, ze se
jednd o onemocnéni z tohoto okruhu

18. Akutni mozeckova ataxie je:

a) v détském véku zejména zanétlivého nebo
nadorového ptvodu

b) vdospélém véku zejména nddorového plvodu

) v détském véku zcela vyjimecné zplsobena
intoxikacf

d) je dobre reagujici na terapii benzodiazepiny

19. Millerdv-Fisherlv syndrom:

a) je charakterizovan ptozou, areflexii, ataxif

b) je variantou Guillanova-Barrého syndromu

) vzniké izolované postizenim
spinocerebeldrnich drah

d) mize byt vzacné zplsoben meningeomem
lokalizovanym v dorzalnf oblasti
prodlouzené michy

20. Frontalni ataxie:

a) patii do klinického obrazu chronické
vaskularni encefalopatie

b) neni typickd pro Alzheimerovu nemoc

¢) je typickym projevem multisystémové atrofie

d) se Casto zaménuje za neocerebeldrni syndrom

Spravné je jedna odpovéd’
Test mlzete vyplnit na:

WWW.CSNN.EU
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