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ORIGINAL PAPER PŮVODNÍ PRÁCE

Neuropsychologické abnormity v exekutivních 
funkcích u pa cientů s blefarospazmem

Executive Function Defi cits in Patients with Blepharospasm

Souhrn
Cíl: Idiopatický blefarospazmus (BS) byl stejně jako jiné fokální dystonie dlouhou dobu brán jen jako 

onemocnění s pouze motorickými projevy. V poslední době přibývá důkazů, že kromě motorických 

obtíží jsou důsledkem předpokládané dysfunkce systému bazálních ganglií u pa cientů s BS 

přítomny i četné non-motorické projevy onemocnění, vč. diskrétních změn v kognitivní výkon-

nosti. Cílem naší studie je detekce diskrétního exekutivního defi citu v oblasti citlivosti k interferenci 

u pa cientů s BS. Soubor a metodika: Celkem 20 pa cientů s BS, 20 pa cientů s hemispazmem (HS) 

léčených pomocí lokálních aplikací botulotoxinu (BTX) a 23 demografi cky vázaných kontrol 

(zdravé kontroly; ZK) absolvovalo vyšetření neuropsychologickou baterií zaměřenou především 

na exekutivní funkce. Pa cienti s BS byli s pa cienty s HS párováni dle demografi ckých charakteristik 

i trvání nemoci a délky léčby. Pa cienti byli vyšetřováni v době vrcholícího efektu BTX. Výsledky: 

V testu exekutivních funkcí Pražský Stroopův Test (PST), interferenční podmínce pa cienti s BS 

mají statisticky významně horší výkon nost ve jmenování neutrálních slov (subtest Slova) oproti 

pa cientům s HS (W = 301,5; p = 0,006) i ZK (W = 362; p < 0,001). Pa cienti s BS byli rovněž úzkostnější 

než ZK (STAI X1: W = 377; p < 0,001; STAI X2: W = 408; p < 0,001). Závěr: V naší studii jsme nalezli 

diskrétní exekutivní defi cit v podobě zvýšené citlivosti k interferenci u pa cientů s BS. Oproti 

ostatním studiím jsme tyto výsledky porovnali s klinickou skupinou pa cientů s HS, kteří se nelišili 

v demografi ckých ani základních klinických charakteristikách onemocnění a byli také léčeni 

pomocí BTX. Dále jsme potvrdili zvýšenou hladinu úzkosti a úzkostnosti pa cientů s BS oproti ZK.

Abstract
Aim: The aim of our study was to identify selective cognitive abnormalities in cognitive 

performance of essential blepharospasm (EB) patients. Introduction: EB and other types of focal 

dystonia have long been considered as a purely motor disorder. In recent years, there has been 

mounting evidence for non-motor abnormalities due to basal ganglia dysfunction in patents 

with EB, including selective cognitive defi cits. Material and methods: We recruited 20 patients with 

EB, 20 patients with hemifacial spasm (HFS) and 23 demographically matched controls (NC). All 

participants (EB + HFS + NC) underwent brief neuropsychological battery focused on executive 

functioning. Furthermore, the patients (EB + HFS) were matched according to their disease 

duration, treatment duration. Patients were assessed near the peak of botulinum toxin treatment 

eff ect. Results: EB patients had signifi cantly longer times (more impaired performance) in the 

Prague Stroop Test weak interference condition (naming neutral words) in comparison to patients 

with HFS (W = 301.5; p = 0.006) and HC (W = 362; p < 0.001). EB patients also had higher level of 

anxiety symptoms than NC as measured by STAI (STAI X1: W = 377; p < 0.001; STAI X2: W = 408; 

p < 0.001). Conclusion: We found mild executive dysfunction in patients with EB manifesting as 

higher sensitivity to interference. Unlike other studies, we compared our results with HFS patients 

that were similar in basic clinical and demographic characteristics and underwent the same 

botulinum toxin treatment as the EB group. Furthermore, we found higher level of trait and state 

anxiety in EB patients compared to NC (but not HFS).
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Úvod
Dystonie obecně lze defi novat jako mimo-

volní kontrakce svalů či svalových skupin 

s relativně neměn ným motorickým vzor-

cem působící abnormální pohyby nebo po-

stavení různých částí těla. Dystonické dys-

kineze vznikají v důsledku funkčních či 

strukturálních změn bazálních ganglií (BG) 

a jejich spojů [1,2]. Mohou postihovat jaké-

koliv svaly lidského těla v různém rozsahu 

(tzv. fokální, segmentové a generalizované 

dystonie). U fokálních dystonií (FD) dochází 

ke stahům pouze na jednom svalu či jedné 

svalové skupině. FD se manifestují nejčas-

těji v obličeji, na šíji či na akrálních částech 

končetin. Jednou z nejčastějších FD (s preva-

lencí cca 5/ 100 000 obyvatel) je tzv. idiopa-

tický blefarospazmus (BS) [3]. Onemocnění 

začíná většinou v páté či šesté dekádě života, 

poněkud častěji jsou postiženy ženy. Při BS je 

dystonickou kontrakcí postižen m. orbicula-

ris oculi, někdy jsou zapojeny i přilehlé svaly. 

Nemocní mohou být omezeni v mnoha akti-

vitách: čtení, sledování TV, řízení vozidel atd. 

V těžkých případech může dojít až k funkční 

slepotě. Etiopatogeneze nemoci není přesně 

známa. Předpokládá se, že je narušena inhi-

bice zpětnovazebních mechanizmů mezi 

BG a mezencefalem s funkčními důsledky 

jak pro aferentní (senzorickou), tak eferentní 

(motorickou) část reflexních okruhů [2,4]. 

Terapií 1. volby u onemocnění BS je lo-

kální aplikace botulotoxinu (BTX) obvykle 

v zhruba tříměsíčních intervalech. 

Ačkoliv byly dříve tzv. idiopatické fokální 

dystonie obecně považovány za čistě moto-

rické postižení, ně kte ré studie odhalily i non-

-motorické aspekty těchto onemocnění. Sys-

tém BG se nejen podílí na řízení hybnosti, ale 

také hraje významnou roli v motivačních, 

afektivních a kognitivních funkcích, v modu-

lování projevů komplexního chování –  zdě-

děných a životními okolnostmi modifi kova-

ných vlastností jedince [5,6]. Proto se kromě 

motorických symp tomů u jedinců s dysto-

nií předpokládá i zvýšený výskyt behaviorál-

ních a kognitivních změn [7,8]. V kognitivní 

oblasti byly publikovány nesouhlasné vý-

sledky. Ně kte ré studie nenašly rozdíly v ko-

gnitivní výkon nosti mezi pa cienty s fokální 

dystonií a kontrolní skupinou [9]. Na druhé 

straně Scott et al uvádějí rozdíly v exeku-

tivních funkcích mezi pa cienty s FD a kon-

trolami [11]. Také Dias et al nalezli rozdíly 

v kognitivní výkon nosti mezi pa cienty s BS 

a hemispazmem (HS) [11]. Komplexní stu-

die kognitivních funkcí u pa cientů s BS 

našla kognitivní oslabení v oblasti pozor-

nosti, v motorických a koordinačních úlo-

hách, zrakově-prostorových úlohách a v pa-

měti (především v křivce učení). Dále uvádějí 

i zhoršení v úlohách vizuálního hledání a vi-

zuální zaměřené pozornosti. Tyto mírné 

změny jsou vysvětlovány prefrontální a pa-

rietální dysfunkcí a jsou nezávislé na míře de-

presivity i úzkostnosti [12].

Hemispazmus facialis oproti BS posti-

huje vždy jen jednu polovinu obličeje a ve 

většině případů nejen svaly kolem oka, ale 

i svaly v dolní polovině obličeje nebo platy-

zma. Nejedná se o dystonii, nýbrž o intermi-

tentní mimovolní a synchron ní myoklonické 

záškuby způsobené periferními mechani-

zmy. HS nejčastěji začíná ve čtvrté až páté 

dekádě života bez rozdílu frekvence posti-

žení dle pohlaví. Obvykle neomezuje zrak, 

ale stejně jako blefarospazmus mívá psy-

chosociální dopady. Na rozdíl od BS u HS 

nepředpokládáme vazbu na systém BG ani 

na další oblasti, které ovlivňují kognitivní 

funkce. Pa cienti s HS však procházejí léčbou 

BTX stejně jako pa cienti s BS. Proto jsme se 

rozhodli použít pa cienty s HS jako kontrolní 

klinickou skupinu, abychom eliminovali pří-

padný vliv charakteru onemocnění nebo 

léčby na exekutivní výkon nost pa cientů s BS 

oproti zdravým kontrolám. 

Cílem naší studie je zjistit u pa cientů 

s BS případné diskrétní neuropsycholo-

gické abnormity v podobě zhoršení exe-

kutivní výkon nosti a pozornosti. Výsledky 

pa cientů s BS budou srovnány se skupinou 

zdravých kontrol a také s výsledky pa cientů 

s hemispazmem. 

Metody
Celkem 20 pa cientů s BS, 20 pa cientů s HS 

léčených BTX a 23 demografi cky vázaných 

zdravých kontrol absolvovalo vyšetření neu-

ropsychologickou baterií zaměřenou přede-

vším na exekutivní funkce. Baterie obsaho-

vala Mini-Mental State Examination [13], test 

fonemické verbální fl uence (FAS) [14], Praž-

ský Stroopův Test (PST) [15], Škálu frontál-

ního chování (FAB) [16]. Pa cienti vyplnili do-

tazník úzkosti a úzkostnosti STAI X1/ X2 [17], 

Beckovu škálu depresivity BDI-II [18]. 

Vstupním kritériem pro pa cienty s HS 

i BS byla absence komorbidního onemoc-

nění zjišťovaného anamnesticky a neurolo-

gickým vyšetřením, a absence globálního 

kognitivního defi citu dle výsledků skrínin-

gového testu Mini-Mental State Examina-

tion (MMSE). Pa cienti s BS a HS i zdravé kon-

troly (ZK) byli párováni dle demografi ckých 

charakteristik (věku, pohlaví a vzdělání), kli-

nické skupiny pak podle trvání onemocnění 

i léčby.

Pa cienti s BS a HS byli neuropsychologicky 

vyšetřeni v období 4– 6 týdnů od poslední 

aplikace BTX, v nejlepším funkčním stavu 

po aplikaci BTX. Dále vyplnili subjektivní se-

beposuzující škálu efektu léčby BTX a škály 

vlivu onemocnění na aktivity den ního života 

pa cientů s BS (Blepharospasmus Disability 

Index; BSDI) [19]. 

Pa cienti s HS a BS se účastnili výzkumu 

dobrovolně na základě informací o výzkumu 

podávaných všem pa cientům lékaři při apli-

kaci BTX. Subjekty kontrolní skupiny byly 

vybrány nenáhodným výběrem metodou 

„sněhové koule“ z dobrovolníků spolupracu-

jících s Neurologickou klinikou 1. LF UK a VFN 

v Praze. Všichni pa cienti podepsali informo-

vaný souhlas, postup vyšetření byl schválen 

etickou komisí pracoviště autorů výzkumu. 

Statistická analýza
Distribuce většiny skórů nesplňovala ná-

roky na parametrickou analýzu dat na ho-

mogenitu rozptylů (dle Bartlettova testu) 

či normalitu rozložení (dle Shapirova-Wil-

kova testu). Rozdíly mezi skupinami jsme 

proto ověřili pomocí Kruskalova-Wal lisova 

testu a následně jsme použili Wilcoxonův 

znaménkový test pro párová srovnání. Roz-

díly mezi pohlavími jsme testovali chí-kva-

drát testem. Vícečetná srovnání jsme kon-

trolovali při testování více hypotéz pomocí 

Benajminiho-Hochbergovy korekce (Ben-

jamini & Hochberg; BH) [20]. Tento postup 

jsme použili nejprve na všechny chí-kvadrát 

testy a posléze na všechna párová srovnání 

v této studii. Za hladinu statistické význam-

nosti jsme zvolili α < 0,05. Všechny statistické 

analýzy jsme počítali v statistické aplikaci R.

Výsledky
Pa cienti s BS, HS a ZK se mezi sebou nelišili 

ani v demografi ckých charakteristikách (po-

hlaví, věk, vzdělání), ani v míře depresivity. 

Pa cienti s BS měli zvýšenou hladinu úzkosti 

i úzkostnosti oproti ZK (STAI X1: W = 377; 

p < 0,001; STAI X2: W = 408; p < 0,001) (tab. 1). 

Pa cienti s HS a BS se mezi sebou nelišili 

v délce trvání onemocnění, v délce léčby 

BTX ani v subjektivně vnímaném efektu te-

rapie BTX (vše p > 0,05). Mírně se lišili ve 

škále hodnotící dopad na každoden ní akti-

vity pa cientů BSDI, kde pa cienti s HS nevyka-

zovali žádná omezení kvality života, zatímco 

pa cienti s BS pouze velmi mírná (průměr 

(medián) 1 (0), standardní odchylka ± 1,38) 

(tab. 2). 
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V kognitivních zkouškách se pa cienti s BS 

neliší od HS a od ZK ve skríningovém testu 

kognice MMSE. V testech exekutivních 

funkcí mezi skupinami nejsou rozdíly ve skó-

rech FAB, ani ve fonemické verbální fl uenci 

(vše p > 0,05). V PST pa cienti s BS mají sta-

tisticky významně horší výkon nost ve jme-

nování neutrální slov (subtest Slova) oproti 

pa cientům s HS (W = 301,5; p = 0,006) i ZK 

(W = 362, p < 0,001) (tab. 3).

Diskuze
V naší studii jsme detailně analyzovali exeku-

tivní funkce u pa cientů s BS. V globální škále 

exekutivní výkon nosti FAB nebyly nalezeny 

žádné rozdíly oproti ZK, ani oproti pa cientům 

s HS. Tyto výsledky nepotvrzují dřívější vý-

zkum [11], kde byly zjištěny rozdíly ve škále 

frontálního chování. Domníváme se, že naše 

výsledky mohou být odlišné kvůli tomu, že 

jsme hodnotili pa cienty BS i HS v době nejlep-

šího účinku BTX, kdy nebyl patrný významný 

vliv onemocnění na jejich každoden ní

aktivity. Předpokládáme navíc, že pa cienti 

s BS nemají ani natolik významné narušení 

funkce systému BG, aby bylo detekovatelné 

skríningovým testem exekutivní výkon nosti 

FAB. Stejně tak se výsledky testu FAS nelišily 

mezi skupinami, ačkoliv test fonemické ver-

bální fluence bývá uváděn mezi citlivými 

zkouškami při detekci exekutivní dysfunkce 

u pa cientů s narušením funkce BG [21]. 

Nalezli jsme však rozdíl mezi pa cienty s BS 

v subtestu Slova v PST. Subtest Slova (po-

dobně jako ve Victoriině modifi kaci Stroop-

ovy zkoušky) je již interferenční podmínkou, 

kdy pa cient jmenuje barvy prezentovaných 

neutrálních slov [22]. Oproti klasické verzi St-

roopovy zkoušky dostupné i v České repub-

lice [23] v PST tedy existují dvě interferenční 

podmínky, subtesty Slova a Barvy. Exekutivní 

defi cit se může projevit v obou těchto sub-

testech, ačkoliv silněji se projevuje u sub-

testu Barvy a subtest Slova je dominantně 

sycen pozorností [15,22]. Rozdíl subtestu 

Slova oproti subtestu Body, který je rovněž 

dominantně pozornostní zkouškou, je v pří-

tomnosti interference, i když pouze v po-

době jednoduchých slov s neutrálním vý-

znamem. Zdravé osoby mají největší obtíže 

se subtestem Barvy, ve kterém je vyšší při-

rozená variabilita psychické výkon nosti (a je 

exekutivně náročnější) [15,22]. Domníváme 

se, že subtest Slova, ačkoliv je to objektivně 

jednodušší zkouška, je citlivější k zachycení 

diskrétních změn v kognitivní výkon nosti, ze-

jména ve schopnosti kognitivní inhibice. Tato 

hypotéza je založena na výše zmíněném zjiš-

tění, že zdravé osoby v méně náročné interfe-

renční podmínce mají i nižší přirozenou varia-

bilitu kognitivní výkon nosti oproti obtížnější 

(původní) interferenční podmínce. Mírně od-

chylný výkon u pa cientské skupiny pak vy-

Tab. 1. Rozdíly mezi skupinami a demografi cké charakteristiky souboru. 

BS (n = 20)
průměr

(medián) ± SD

HS (n = 20)
průměr 

(medián) ± SD

ZK (n = 23)
průměr 

(medián) ± SD

Test
(omnibus)

Test 
(BS vs. HS)

Test 
(BS vs. ZK)

Test 
(HS vs. ZK)

pohlaví

(muži/ženy, 

% muži)

2/18 (10 %) 7/13 (35 %) 4/19 (17,4 %)
X² (2) = 4,05 

p = 0,132

věk 60,5 (61) ± 8,48 64,4 (66,5) ± 9,44 64,91 (66) ± 8,22
H (2) = 3,1

p = 0,213

vzdělání 

(roky)
12,25 (12) ± 2,1 12,55 (12) ± 1,57 13,26 (13) ± 1,91

H (2) = 4,3 

p = 0,117

STAI X1 38,45 (35,5) ± 9,1 32,5 (31,5) ± 5,07 29,74 (30) ± 3,78
H (2) = 14,33

p < 0,001*

W = 283

p = 0,025

W = 377

p < 0,001*

W = 305

p = 0,069

STAI X2 42,25 (41,5) ± 6,65 37,15 (37,5) ± 4,93 33,09 (34) ± 4,1
H (2) = 20,52 

p < 0,001*

W = 286,5 

p = 0,02

W = 408

p < 0,001*

W = 330

p = 0,015

BDI-II 9,1 (8) ± 5,9 4,95 (4,5) ± 4,17 6,26 (5) ± 4,89
H (2) = 5,8

p = 0,055

  

SD – standardní odchylka, H – Kruskalův-Wallisův test, W – Wilcoxonův test, * – signifi kantní po Benjaminihově-Hochbergově korekci, BS – blefa-

rospazmus, HS – hemispazmus, ZK – zdravé kontroly, STAI X1 – aktuální úroveň úzkosti (Spielbergerův inventář pro měření úzkosti), STAI X2 – úz-

kostnost jako osobnostní rys (Spielbergerův inventář pro měření úzkosti), BDI-II – Beckova škála deprese, druhé vydání, n – počet osob.

Tab. 2. Klinické charakteristiky BS a HS.

BS (n = 20)
průměr (medián) ± SD

HS (n = 20)
průměr (medián) ± SD Test

trvání nemoci 8,35 (7) ± 5,02 9,55 (7) ± 5,99 W = 172,5; p =0,463

délka léčby (roky) 3,75 (4) ± 2,38 4,85 (4) ± 3,28 W = 165,5; p = 0,352

sebeposouzení léčebného efektu 

(3 – výtečný; 2 – velmi dobrý; 1 – dobrý; 0 – mizivý)
2,15 (2) ± 0,59 2,2 (2) ± 0,52 W = 192,5; p = 0,818

SD – standardní odchylka, W – Wilcoxonův test, BS – blefarospazmus, HS – hemispazmus, n – počet osob.
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nikne lépe u jednodušší zkoušky (kde není vy-

soká variabilita ve výkon nosti) než u zkoušky 

složitější. Naše výsledky by tak mohly doplnit 

výsledky studie Alemanové et al, kde autoři 

rovněž nacházejí diskrétní exekutivní defi cit. 

Alemanová et al však nenalezli defi cit v in-

terferenční podmínce Stroopovy zkoušky při 

použití klasické verze Stroopova testu a na-

lézají defi cit vizuálního hledání [12]. V naší 

studii se pa cienti s BS nelišili od kontrol a HS 

v ostatních dvou subtestech PST, vč. subtestu 

Jmenování barev, který je měřítkem vizuál-

ního hledání, diskriminace barev, pojmeno-

vání a tempa řeči. Proto se domníváme se, že 

je možné, že se zde uplatňuje spíše narušení 

exekutivních funkcí než porucha vizuálního 

hledání. Vzhledem k tomu, že u pa cientů s BS 

předpokládáme dysfunkci systému BG, která 

jsou odpovědná i za exekutivní funkce, mohl 

by zjištěný deficit citlivosti k interferenci 

u pa cientů s BS být projevem počínající dys-

funkce systému BG. Stroopova zkouška (v kla-

sické podobě) je u jiných onemocnění zasa-

hujících systém BG citlivá metoda k detekci 

kognitivního defi citu již v časné fázi, např. 

u pa cientů s Huntingtonovou nebo s Parkin-

sonovou nemocí [15,24,25]. Diskrétní naru-

šení exekutivních funkcí u pa cientů s BS by 

tak bylo v souladu i se zjištěním dalších stu-

dií [10– 12]. Prozatím však nejsou dobře pro-

zkoumány mozkové funkční a strukturální 

koreláty subtestu Slova v PST, neboť většina 

studií Stroop ovy zkoušky obsahuje rozšíře-

nější verzi Čtení slov jako distraktoru před 

interferenční podmínkou. Podle našich vě-

domostí pouze PST a originální Victoria mo-

difi kace Stroopovy zkoušky jsou představiteli 

testů, kde je zařazena modifi kace prostřed-

ního subtestu Slova jako interferenční pod-

mínky s nižší obtížností než v subtestu 

Barvy. 

Další výsledky naší studie prokazují roz-

dílnou úroveň neuropsychiatrických funkcí 

mezi klinickými skupinami BS a HS, kdy 

pa cienti s BS vykazovali zvýšenou hladinu 

úzkosti a úzkostnosti oproti kontrolní sku-

pině, a to i na rozdíl od pa cientů s HS. Tyto 

rozdíly jsou podle našeho názoru v souladu 

s hypotézou, že je pro pa cienty dia gnóza BS 

závažnější a komplexnější než dia gnóza HS, 

a to i v případě, že příliš neovlivňuje aktivity 

den ního života. To je v souladu se zjištěními 

jiných studií [3,26– 30].

Limity naší studie jsou relativně nízký 

počet pa cientů s BS a HS. Dále v naší studii 

je převaha žen (typická pro onemocnění BS), 

což může vést jen k omezené obecné inter-

pretaci našich výsledků. 

Závěr
Naše výsledky prokázaly přítomnost diskrét-

ního exekutivního defi citu u pa cientů s BS 

v oblasti citlivosti k interferenci, který je pří-

tomen i u jiných onemocnění systému BG. 

Oproti jiným studiím specifikujeme po-

dobu exekutivní dysfunkce v podobě de-

fi citu v citlivosti k interferenci a v souladu 

s Alemánovou et al [12] se domníváme, že 

u pa cientů s BS je exekutivní defi cit diskrétní 

a odhalitelný pouze specifi ckými metodami. 

Přesto spolu s dalšími klinickými charakteris-

tikami onemocnění může v ně kte rých přípa-

dech podle našeho názoru ovlivňovat proží-

vání a chování pa cientů. 
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