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Diagnostika, symptomatika a nalezy
u onemocnéni a poruch autonomniho nervového

systému v neurologii

Diagnostics, symptomatology and findings
in diseases and disorders of the autonomic
nervous system in neurology

Souhrn

Postizeni autonomniho nervového systému je v neurologické praxi astéjsi, nez jak je vykazovano
v diagnostickych zavérech. Vedle samostatného primarniho postizenf této soucdsti nervového
systému provazeji pfiznaky postizeni sympatiku nebo parasympatiku (hlavné vagu) onemocnéni
a poruchy centralniho nebo periferniho nervového systému. Cilem tohoto pfispévku je podat
stru¢ny prehled o klinické symptomatologii poruch autonomniho nervového systému,
o vysetfovacich moznostech autonomnich funkci, zejména dostupnych v klinické neurologické
praxi, a o klinickych obrazech generalizovanych nebo lokalizovanych autonomnich poruch. V dia-
gnostice autonomnich dysfunkci ma hlavni vyznam vysetreni kardiovaskularniho systému, a to jak
srdecni frekvence, tak hodnot krevniho tlaku ve vhodné zvolenych testech. Nej¢astéji vyuzivanymi
jsou zde kardiovaskularni autonomnf reflexni testy a hodnocenf variability srde¢ni frekvence.
Viysetfovaci metody autonomnich regulaci v jinych systémech organizmu jsou v praci uvedeny
ve stru¢ném prehledu. V ¢asti vénované klinické symptomatologii a jednotlivym onemocnénim
je zgeneralizovanych (systémovych) poruch autonomniho nervového systému vénovana nejvétsi
pozornost diabetické autonomnf polyneuropatii a vedle nich autonomnim polyneuropatiim dalsich
etiologif. Po perifernich postizenich nasleduje strucny prehled centrélnich autonomnich poruch
a dysfunkci, které jsou bud hlavnimi, nebo vedlejsimi obtizemi neurologickych onemocnéni.
Klinickd ¢ast dale zahrnuje charakteristiky lokalizovanych autonomnich poruch. Na zavér ¢lanku je
navrzeno zakladni orientacni schéma vysetieni autonomnich funkci v klinické neurologické praxi.

Abstract

Disorders of the autonomic nervous systemare more common in neurology practice than previously
recognized in diagnostic conclusions. Besides the primary involvement of the autonomic nervous
system, there are sympathetic or parasympathetic (especially vagal) dysfunctions associated with
other diseases of the central or peripheral nervous system. The aim of this paper is to provide
a short overview of the clinical symptomatology of autonomic dysfunctions, the examination
methods of the autonomic nervous system, especially those available and applicable in clinical
neurology practice, and furthemore, the clinical pictures of generalized and localized autonomic
dysfunctions. The most important autonomic examinations focus on the cardiovascular system,
assessing both heart rate and blood pressure changes in appropriately selected autonomic tests.
The cardiovascular autonomic reflex tests and the heart rate variability assessment are the most
commonly used diagnostic tools. The examination methods of the autonomic regulations in
other systems of the human body are described in this paper in a brief overview. The latter part
of this article is dedicated to selected diseases and clinical symptomatology, among generalized
(systematic) disorders of the autonomic nervous system, diabetic autonomic polyneuropathy and
autonomic polyneuropathies of other causes which are discussed in greater detail. This is followed
by an overview of autonomic disturbances and dysfunctions of central origin that may constitute
either major or minor symptoms of neurological diseases. The paper further describes clinical
features of localized autonomic disturbances. A simple diagnostic scheme for basic evaluation of
the autonomic functions in clinical neurology practice is proposed at the end of this paper.
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DIAGNOSTIKA, SYMPTOMATIKA A NALEZY U ONEMOCNEN[ A PORUCH AUTONOMNIHO NERVOVEHO SYSTEMU V NEUROLOGI!

Uvod

Nazev autonomni nervovy systém (ANS)
vznikl z plvodnich, pozdéji prekonanych
predstav, ze funguje samostatné, bez za-
vislosti na fizeni strukturami vyssich od-
dild CNS, v¢. korovych. Starsi ndzory byly
proto revidovany a bylo zjisténo, ze fyzio-
logickd ¢innost ANS je podminéna soucin-
nostf ¢asti centraini a periferni [1,2]. Pfestoze
nézev obsahuje termin ,autonomni®, je ¢in-
nost tohoto systému pfisné fyziologicky de-
terminovéna. Citlivé reaguje na hormonalni
a humordlni zmény a na nervové podnéty
z vnitfnfho i vnéjsiho prostred!.

V nékterych pracich, zejména publiko-
vanych v jazyce némeckém, se dosud ob-
jevuje oznaceni tohoto systému jako
vegetativni”. V souladu s anatomickou ter-
minologif se nyni ma preferovat adjektivum
,2autonomn{”.

Autonomni nervovy systém se vyznamne
podili na udrzovani homeostazy organizmu.
Reguluje funkce kardiovaskularniho, respi-
ra¢niho, traviciho, mocového a pohlavniho
systému, ovliviiuje metabolické, endokrinni
funkce a termoregulaci a vyznamné se podilf
na adaptacnich reakcich na stres. Doprovazi
emocni a behaviordlni projevy a podili se na
nich. Patologické procesy vedou k jeho dys-
funkcim, které maji dopad do funkce mnoha
organovych systém(, homeostazy a rovnéz
na psychicky stav. ANS reaguje individualné
odlisné na fyziologické i patofyziologické
podnéty. Dysfunkce jednotlivych organd
nebo tkani vyvoldvaji lokalizované nebo ge-

neralizované autonomni odpoveédi [3]. K au-
tonomni dysregulaci dochazi téZ napft. pfi
horecce nebo nocicepci vyvolavajici bolest.
Vyznamny faktor ovliviujici funkéni stav ANS
predstavuji farmaka. Rovnéz stav védomi,
psychicky stav a ndlada podstatné ovliviujf
¢innost ANS [4].

Zévazny problém klinické mediciny v CR,
v¢. neurologie, predstavuje nedostatecna
nebo nedostate¢né citliva registrace a dia-
gnostika poruch ANS. V klinické praxi by-
vaji ¢asto prehlizeny vyznamné abnormalni
autonomni projevy, a to i u vysetieni téch
pacientd, jejichZ obtiZze nasvédcuji moz-
nosti autonomni dysfunkce. Na vétsiné neu-
rologickych pracovist u nas chybéji objek-
tiviza¢ni metody k jejich prikazu. Proto ma
tento pfispévek za jeden z cilll podat strucny
prehled o dostupnych metodach vysetio-
vani ANS v neurologii a déle o spektru one-
mocnéni a stavl spojenych s postizenim
této soucasti nervového systému.

Zakladni ¢lenéni a obecné
principy funkci autonomniho
nervového systému

Cinnost ANS je podminéna sloZitymi reflex-
nimi a humoralnimi regulacemi. Jeho re-
flexni okruhy jsou v periferni ¢asti tvofeny
slozkou aferentni (viscerosenzitivni a glandu-
loceptivni) a slozkou eferentni (visceromoto-
rickou a sekretomotorickou). Jejich soucin-
nost podmifiuje determinované odpovédi
tohoto systému na nejrdznéjsi druhy pod-
nétl z vnitiniho i zevniho prostredi.

vych systémech.

Systém Projevy

Tab. 1. Projevy a symptomy dysfunkci autonomniho nervového systému v jednotli-

kardiovaskularni

neuropaticky edém

gastrointestinalni
inkontinence

mocopohlavni

sudomotoricky

endokrinni

smyslové organy

snizeni respira¢ni sinusové arytmie, snizenf variability srde¢nf frek-
vence v zatézovych situacich, klidova tachykardie, poruchy baroreflex-
nich odpovédi, ztrata cirkadidnnich rytm0 variability srde¢ni frekvence
a krevniho tlaku, ortostatickd hypotenze, abnormality cévnich reakdci,

poruchy motility jicnu, zaludku a stfev, gastroparéza, atonie a poru-
chy motility Zlu¢niku, prljmy nebo zacpa, anorektalni dysfunkce,

neurogenni poruchy funkce mocového méechyre, u muz{ erektilni dys-
funkce a/nebo retrogradni ejakulace, u Zen poruchy posevni sekrece

hypohidréza zejména na dolnich koncetinach a pozdéji i hyperhidréza
na trupu a hlavé, pfi rozvinuté neuropatii anhidréza, poruchy termore-
gulace (intolerance tepla)

snizeni sekrece katecholaminl na zatéz

poruchy zornicovych reakci na osvit

Tradi¢ni anatomické pojeti rozdéluje ANS
na dva subsystémy — sympatikus (pars sym-
pathica) a parasympatikus (pars parasym-
pathica). Pozdéji byla objevena i soucast
treti, tzv. entericky (enterdlni, stfevni nebo
intramuralnf) subsystém [5,6]. Tento sub-
systém je slozité modulovén, v¢. vlivl sym-
patiku a parasympatiku, a zahrnuje i vlastni
specifickou neadrenergni a necholinergni
neurotransmisi [7].

Funkenf stav subsystému sympatiku a pa-
rasympatiku (vagu) se klasicky oznacoval
jako jejich tonus. Jejich nerovnovéha (sym-
patikotonie, resp. vagotonie) byla popiso-
véana jako zmeény tonu téchto subsystému.
Termin tonus by vsak mél byt v souvislosti
s ANS opustén, protoze jak sympatikus, tak
i parasympatikus mohou mit odlisnou miru
aktivace (zvysenfisnizeni ¢innosti) v rdznych
¢astech organizmu, a nelze je proto stanovit
celkové. Dalsim divodem, pro¢ nelze zmény
¢innosti ANS oznacovat jako zmény jednotli-
vych subsystémd, je zjisténi, ze v mnoha si-
tuacich se sympatikus a parasympatikus ne-
chovaji antagonisticky, nybrz koordinované,
tj. Ze napt. v nékterych situacich dochéazi
k souc¢asnému zvyseni aktivity obou téchto
subsystéma [8].

Hodnoceni funkci ANS je proto ztizeno
nejen interakcemi jeho subsystému, nybrz
i ménlivou citlivostf jednotlivych receptord.
PYi zvysené nabidce transmiterl nebo latek
pUsobicich agonisticky na tyto receptory do-
chazi ke snizovani citlivosti a poctu receptor(i.
Tento stav se oznacuje jako regulace dold
(down regulation) neboli hyposenzitivita re-
ceptord. Naopak pfi nedostatku transmiterd
(nebo jejich farmakologickych agonistl) se
zvysuje citlivost a pocet receptord a stav se
nazyva ,up regulation”. Funkené se tento stav
projevuje jako hypersenzitivita receptord.

Diagnostika nemoci a poruch

autonomniho nervového systému
PYi podezfeni na postizeni ANS by méla byt
zékladem podrobnd anamnéza zamérena na
mozné projevy dysfunkci tohoto systému,
které jsou uvedeny v tab. 1. Tato anamnéza
je nékdy ¢asoveé ndrocnd a musi byt systema-
tickd. Proto byly pfipraveny dotazniky, které
zachycujf projevy nebo obtize, jeZ jsou pod-
minény nebo ovlivnény ANS, jako napf. the
Scales for Outcomes in Parkinson'’s disease —
Autonomic (SCOPA-AUT), Dotaznik na auto-
nomni funkce (DAF), the Composite Autono-
mic Symptom Score 31 (COMPASS 31), the
Autonomic Symptom Profile (ASP) nebo Sur-
vey of Autonomic Symptoms (SAS) [9-14].
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Pomoci téchto dotaznikd Ize rovnéz odlisit
nékteré projevy prevahy aktivity subsystéma
sympatiku nebo parasympatiku/vagu.

Na rozdil od periferniho nervového sys-
tému, jehoz poruchy se vysetfuji standar-
dizovanymi elektrofyziologickymi postupy,
postizeni ANS Ize detekovat mnoha me-
todami, které viak v CR, na rozdil od za-
hranici, nejsou dosud v klinické praxi rozsi-
feny [15-21]. Dostupnost téchto vysetfeni se
pro neurologii vyrazné zvysila tim, ze u né-
kterych EMG a EEG pfistrojl Ize jako dopln-
kové komponenty dokoupit a zafadit soft-
ware umoznujici registraci a vyhodnocovani
ukazatell kardidlnich nebo kardiovaskular-
nich autonomnich regulaci (napf. Dantec-
-Medical [Dantec Dynamics Ltd, Royal Port-
bury, Velkd Britanie], Kubios HRV [Kubioy oy.,
Kuopio, Finsko], Neuro-MEP-4 [Neurosoft,
lvanovo, Rusko] a dalsi). Zakladnim hodno-
cenym ukazatelem ve vysetifovani ANS byva
srdecni frekvence (SF), ktera citlivé reflek-
tuje zmény cinnosti sympatiku a parasym-
patiku (vagu). Vétsina onemocnéni a poruch
ANS byva provazena poruchami autonomni
srde¢ni regulace, a proto jsou tato vyset-
feni zékladnim skriningem pro jejich dia-
gnostiku. Avsak i bez specidlniho pfistrojo-
vého vybaveni Ize snadno zachytit projevy
zavaznéjsiho postizeni ANS, kdy zcela zaklad-
nim a nejdostupnéjsim je méreni SF. Po po-
staveni z lehu nebo sedu (na dobu 30 nebo
lépe na 60 s) se u zdravych osob zvysené
hodnoty tepové frekvence (dosazené v prv-
nich 10 s po postaveni) nasledné, mezi 20.
a 30. s stoje vlivem aktivace vagu postupné
snizuji, tj. kardioakcelerace bezprostfedné
po postaveni mé byt fyziologicky nésle-
dovana kardiodeceleraci zévislou na mite
funkce vagu [21,22]. Ve zkousce klinostatické,
tj. po zméné polohy téla ze stoje do lehu, do-
chézi aktivaci vagu ke zpomaleni SF. U osob
s postizenim vagu se objevuje i v klidu tachy-
kardie a i pfi hlubokém dychani mizi respi-
ra¢ni sinusova arytmie (kterou Ize registrovat
jak pfi bézném vysetreni pulzu, tak pfi aus-
kultaci srdce nebo dostupnych tepen). Tézsi
postizeni sympatiku se naopak po postaveni
projevuje snizenim hodnot krevniho tlaku
(TK), pfipadné az rozvojem ortostatické hy-
potenze (OH).

Kardiovaskularni funkéni zkousky

na autonomni regulace

K prikazu autonomnich poruch se hodnotf
zmény SF ve funkénich zkouskéch (tzv. kar-
diovaskuldrni autonomni reflexnf testy), pfi
nichz Ize posuzovat predevsim funkci vagu.

Tab. 2. Kardiovaskuldrni autonomni reflexni testy.
Nazvy jednotlivych zkousek Hodnocené ukazatele
zkouska jednoho hlubokého nadechnutf SF
zkouska hlubokého dychéni SF
ortostaticka zkouska SF+TK
test na naklonéné roviné (head-up tilt test) SF+TK
zkouska klinostaticka SF
zkouska drepu SF+TK
Valsalvv manévr SF+TK
komprese oc¢nich bulb SF
ponofenf obli¢eje do chladné vody SF
chladovy test na hornich koncetindch nebo jiné ¢asti téla SFE+TK
izometricka kontrakce ruky (handgrip) TK
stimulace karotického sinu (a tzv. neck suction test) SF
podtlak na dolnf poloviné téla SF

SF — srdecnf frekvence; TK — hodnoceni zmén krevniho tlaku

HLUBOKE DYCHANI (40 s)
SF

170 +
150 t
130 t
110 f
90 f
70§

50 t

30 r

A

Klid Test

Klid

Obr. 1. Zmény srdecni frekvence (SF) ve zkousce hlubokého dychani u zdravé osoby.
Nad osou x — kfivka zobrazujici zmény srde¢ni frekvence ve zkousce hlubokého dychani.
Ztetelna respiracni sinusova arytmie. Osa y — hodnoty srde¢ni tepové frekvence za minutu.
Fig. 1. Heart rate (SF) changes during the deep breathing test in a healthy person.
Above the x-axis — curve depicting heart rate changes during the deep breathing test.
Marked respiratory sinus arrhythmia. Y-axis — heart rate (beats per minute).

V nékterych zkouskach se kombinuje hod-
noceni SF s méfenim zmeén TK. V tab. 2. je
podan stru¢ny pfehled autonomnich re-
flexnich zkousek [22] — v citované préci jsou
odkazy na publikace autor( téchto zkou-
ek, s jejich popisy i se zpisoby hodnocent;
vzhledem k rozsahu pfispévku nemohly byt
zafazeny do tohoto textu [22].

U osob s fyziologickou aktivitou vagu se
v uvedenych zkouskach objevuji vyrazné
zmény SF, kdy vagovou reflexni odpovédi
je kardiodecelerace, resp. pfechodna brady-
kardie. Naopak zvysenf SF (kardioakcelerace)
je projevem sniZzeni vagové aktivity a/nebo
zvyseni aktivity sympatiku. Ve zkouskach,
v nichZ se posuzuji zmény hodnot TK (napf.
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HLUBOKE DYCHANI (40 s)
SF
170 }

150 t
130 1
110 1
90 71
70 1
50 ¢
30 ¢t

Klid Test

Klid

Obr. 2. Zmény srdecni frekvence (SF) ve zkousce hlubokého dychani u pacienta s tézkou

diabetickou autonomni neuropatii.

Nad osou x — kfivka zobrazujici zmény srdecnf frekvence ve zkousce hlubokého dychani.
Chybéni respira¢ni sinusové arytmie. Osa y — hodnoty srde¢ni tepové frekvence za minutu.

Fig. 2. Heart rate (SF) changes during the deep breathing test in a patient with severe

diabetic autonomic neuropathy.

Above the x-axis — curve depicting heart rate changes during the deep breathing test.
Absence of respiratory sinus arrhythmia. Y-axis — heart rate (beats per minute).

v chladovych testech a pfi izometrické kon-
trakci), znamena zfetelné zvyseni hodnot sy-
stolického, resp. diastolického tlaku rovnéz
zvysenf aktivity sympatiku. Ewing et al vy-
pracovali baterii testl na autonomnf funkce
obéhového systému [23]. Ta zahrnuje hod-
nocenf jak zmén SF, tak i zmén TK. SF je pfi-
tom hodnocena ve Valsalvové manévru, or-
tostatické zkousce a zkousce hlubokého
dychani. Systolicky TK se méfi v ortostatické
zkousce a diastolicky TK pfi izometrické kon-
trakci ruky (tzv. handgrip test). Tyto zkousky
je mozno provadét i bez specidlniho pfistro-
jového vybaveni, postacuji hodinky nebo
stopky (pfipadné jednokandlovy elektrokar-
diograf) a tonometr. V této baterii testd se
v jednotlivych zkouskach pouzivaji ukaza-
tele zmén SF a TK, které jsou uvedeny v na-
sledujicim prehledu.

Ukazatele zmén srdecni frekvence

a krevniho tlaku v Ewingovych

zkouskach [22,23]

» Zkouska hlubokého dychani — primér
rozdill nejvyssich a nejnizsich hodnot SF
ze Sesti (pfipadné pouze ze ¢tyf) decho-
vych cykll (nadech/vydech) této zkousky.
Kazdy z cykld ma trvat 10 s. Zdznam této

zkousky u zdravého jedince je demonstro-
van na obr. 1, na obr. 2 je potom zdznam
osoby s tézkou autonomni neuropatif.
Ortostaticka zkouska — pomér 30 : 15
v této zkousce se vypocitava jako pomer
trvani nejdelsiho RR intervalu kolem
30. tepu a nejkratsiho RR intervalu kolem
15. tepu od zacdtku vstavani. (Samotny
prdbéh zmén SF v této zkousce ma vy-
poveédni hodnotu, kdy po pocatecni kar-
dioakceleraci mé nasledovat zfetelnd kar-
diodecelerace.) Nélezy v této zkousce
u zdravé osoby a u pacienta s tézkou au-
tonomni neuropatif jsou demonstrovany
naobr.3a4.

Ortostaticka zkouska se samotna (tj. bez
hodnoceni SF) vyuziva k prikazu OH jako
projevu tézkého postizeni sympatiku. Kri-
térii jsou snizeni hodnoty systolického TK
nejméneé o 20mmHg (u pacientd s ar-
teridIni hypertenzi nebo s hypertenz-
nimi hodnotami po poloZeni nejméné
0 30 mm Hg) a snizeni hodnoty diastolic-
kého TK nejméné o 10 mm Hg po 3 min
klidného stoje po postaveni z lehu [19,20].
Ve starsich pracich [23] bylo stanoveno
snizeni 0 30 mm Hg jako hranice pro ab-
normalni ndlezy — tab. 3.

- Valsalviv manévr - zde se k hodnocenf
pouziva Valsalviv pomér (Valsalva ratio),
coz je pomér nejdelsiho RR intervalu kratce
po skonceni manévru (po vydechu proti
odporu 40 mm Hg po dobu 15 s) a nejkrat-
$tho RR intervalu v priibéhu tohoto vyde-
chu. Tato zkouska se vsak pro naro¢nost,
variabilitu odpovéd( i pro mozné rizika
u nékterych nemocnych, napt. u pacient(
s arteridInf hypertenzi, se zvysenym nitro-
lebnim tlakem, nebo u pacientd s retino-
patif, nedoporucuje, resp. neprovadi.

> lzometrickd kontrakce ruky - v této
zkousce se pfi 30 % max. sily stisku ruky
(handgrip test) trvajiciho po dobu nejvyse
5 min posuzuji zmény hodnoty diastolic-
kého TK oproti klidovému stavu pred za-
héjenim zkousky.

Plvodné se tato baterie reflexnich auto-
nomnich zkousek pouzivala k diagnostice
autonomni neuropatie u diabetikd, poz-
déji nasla uplatnéni k prikazu postizeni ANS
u celé fady dalsich onemocnéni. Referencni
hodnoty pro jednotlivé zkousky jsou uve-
deny v tab. 3, kde abnormélni hodnoty slouzi
pro priikaz autonomni neuropatie.

Zjednodusené zakladni vysetieni
kardiovaskularnich autonomnich
regulaci

Pro zdkladni orientaci o funkci vagu a sym-
patiku, ovliviujicich kardiovaskuldrnf systém,
je mozné provést vysetfeni pouze ve zkous-
kdch hlubokého dychani a ortostatické. Ve
zkousce hlubokého dychéani by mél dechovy
cyklus (nddech-vydech), jakjiz bylo uvedeno
v popisu této zkousky, trvat 10 s a mél by se
opakovat nejméné 4-6x. Pi fyziologické re-
gulac¢nf aktivité vagu se objevuji zietelné
zmény SF s akceleraci pfi nddechu a s dece-
leraci pfi vydechu. Pfi sniZzené nebo vymi-
zelé aktivité vagu (z jakychkoliv pficin) jsou
oscilace SF malé ¢i vymizelé. V ortostatické
zkousce méa dojit pfi hodnoceni SF u zdravé
osoby po postaveni z polohy vleZe do klido-
vého stoje k inicialni kardioakceleraci, ktera
ma byt ndsledovéna zfetelnou kardiode-
celeraci, s poklesem obvykle na hodnoty
0 néco vyssi nez pred zahdjenim zkousky.
Pfi nedostate¢né cinnosti vagu se bud roz-
viji kardioakcelerace s naslednym nastave-
nim a ustalenim zvysenych hodnot tepové
frekvence oproti pozici vleZe, nebo se rozvijf
pomald postupna kardioakcelerace s velmi
pozdnim ustalenim vyrazné zvysenych te-
povych hodnot oproti vychozim. Hodnoty
ukazatel( uzivanych v téchto zkouskach, zis-
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kané u zdravych osob z nasi populace, jsou

uvedeny v monografii o ANS [10].
Ortostatickd zkouska mulze déle sou-

¢asné slouzit i k posouzeni funkce sympa-

tiku, konkrétné jeho insuficience, kde jejim
projevem je OH. Porovnavaiji se hodnoty TK
vleZe a potom po tfech minutach klidného
stoje. Kritéria byla uvedena vyse [19,20]. U to-
hoto maximalné zjednoduseného vysetfenf
neni pro posuzovani zmén SF potiebna ani
presna kvantifikace ziskanych hodnot. Pro
zakladni orientaci postacuje vizudlni zhod-
noceni tepovych kfivek kardiotachogramu

v téchto dvou zkouskéch.

Vedle téchto kardiovaskulérnich reflexnich
zkousek se hodnoti (v jiz rozsiteném vyset-
feni ANS) variabilita SF (VSF) v oblastech (do-
ménach) ¢asové a frekvencni. Starsi zplsob
je hodnoceni v ¢asové oblasti, kde se pou-
Zivaji ¢iselné charakteristiky a indexy, jako
napr.:

+ SDNN - smérodatna odchylka z posloup-
nosti vsech normalnich interval® (NN) za-
znamu (v ms);

+ SDANN - smérodatnd odchylka primér-
nych hodnot NN interval vypocitanych
z pétiminutovych Usekl zéznamu (v ms);

+ pNN50 — podil zastoupeni poc¢tu soused-
nich NN intervald lisicich se o vice nez
50 ms z celkového poctu NN intervall
v prabéhu zadznamu (v procentech).

Vedle nich se pouzivaji i tzv. geometrické
metody, kam patfi napt. trianguldrni index.
Definice a zplsoby vypoctu téchto a dalsich
uzivanych charakteristik a indexd jsou po-
psany v metodikach vysetfovani ANS, resp.
VSF [22,24,25].

Citlivéjsim vysetfenim zachycujicim ne-
pfimo zejména dechové vazanou aktivitu
vagu je spektralni analyza VSF (SAVSF), kterd
informuje soucasné o aktivité vagu i sym-
patiku (v zavislosti na situaci, nej¢astéji po-
loze téla) a orientacné i o poméru jejich
aktivit [22,24,25].

Hodnoceni variability srde¢ni
frekvence

Variabilita srde¢ni frekvence se hodnotj,
jak jiz bylo uvedeno vyse, v tzv. casové ob-
lasti (time domain) nebo ve frekvencni ob-
lasti (frequency domain) [25,26]. Metodické
postupy, zplsoby hodnocenf a jejich apli-
kace v klinické praxi jsou popsany v pfehle-
dovych pracich [22,24]. Aktivitu vagu a jeho
zmény v rdznych situacich a u rdznych dia-
gnoz lépe zachycuje hodnoceni VSF ve frek-
venc¢ni oblasti. Proto bude v nésledujicim
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Obr. 3. Zmény srdecni frekvence (SF) v ortostatické zkousce u zdravé osoby.

Nad osou x — kfivka zobrazujici zmény srdecni frekvence v ortostatické zkousce. Vychozi
kardioakcelerace nésledovana kardiodeceleraci vyvolanou vagem. Osa y — hodnoty srdecnf
tepové frekvence za minutu.

Fig. 3. Heart rate changes during the orthostatic test in a healthy person.

Above the x-axis — curve depicting heart rate changes during the orthostatic test. Initial
cardioacceleration followed by vagally induced cardiodeceleration. Y-axis — heart rate
(beats per minute).
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Obr. 4. Zmény srdecni frekvence (SF) v ortostatické zkousce u pacienta s tézkou diabetic-
kou autonomni neuropatii.

Nad osou x — kfivka zobrazujici zmény srdecni frekvence v ortostatické zkousce. Vymizeni kardio-
akcelerace a nasledné kardiodecelerace. Osa y — hodnoty srde¢ni tepové frekvence za minutu.
Fig. 4. Heart rate (SF) changes during the orthostatic test in a patient with severe diabe-
tic autonomic neuropathy.

Above the x-axis — curve depicting heart rate changes during the orthostatic test. Absence of
cardioacceleration and following cardiodeceleration. Y-axis — heart rate (beats per minute).
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s diabetem mellitem) [23].

Tab. 3. Referen¢ni hodnoty ukazatel( kardiovaskuldrnich funkénich testd pro prikaz autonomni neuropatie (ziskané u pacient(

zkouska hlubokého dychanf

zména krevniho tlaku
(v ortostatické zkousce) po postavenf

handgrip test (izometricka kontrakce ruky)

SF - srdec¢ni frekvence

Zkouska Ukazatel Normalni Hrani¢ni Abnormalni
Valsalviv manévr Valsalviv pomér > 1,21 1,11-1,20 < 1,10
ortostaticka zkouska pomér 30: 15 > 1,04 1,01-1,03 < 1,00

prdméry max.—min. SF béhem
hlubokého dychani

snizeni systolického krevniho tlaku v mm Hg

zvyseni diastolického krevniho tlaku v mm Hg

> 15 tepl/min

<10

> 16

11-14 tepl/min < 10 tepl/min

11-29 30

11-15 <10

textu podrobnéji priblizena. Principem to-
hoto postupu je skute¢nost, ze ukazatele
kardiovaskuldrnich funkci (SF i hodnoty TK)
osciluji soucasné v nékolika rytmech. Proto
Ize VSF posuzovat ve zminéné frekvenc¢ni
oblasti a metoda se oznacuje jako spektralni
analyza VSF (SAVSF). Celé frekvencni spekt-
rum VSF Ize rozdélit do nékolika frekvenc-
nich slozek (pdsem, komponent), z nichz
kazdd ma svlj odlisny fyziologicky zaklad.
K ziskani hodnot ukazatell SAVSF se uzivajf
nejcastéji dva postupy - tzv. rychld Fourie-
rova transformace (fast Fourier transforma-
tion) nebo autoregresivni model. Z&kladni
rozdil mezi nimi spociva v tom, Zze u rych-
lych Fourierovych transformaci se vyzaduje
ptisna periodicita sledovanych rytmd, a s tim
souvisi i pfedem stanoveny pocet a rozmezi
frekvencnich pasem, zatimco autoregresivni
model sdm stanovuje pocet a centra jednot-
livych frekvenc¢nich sloZek. Zéznamy mohou
byt kratkodobé (fadové trvajici od desitek
s po fadu min) a dlouhodobé, je7 trvaji fa-
dové hodiny.

Ve vétsiné praci se z rozmezi frekvencniho
spektra hodnoti pouze ukazatele slozky niz-
kofrekven¢ni (0,05-0,15 Hz) a vysokofrek-
vencni (0,15-0,40 Hz). V dlouhodobych za-
znamech lze posuzovat i tzv. velmi nizké
a ultranizké frekvence. U SAVSF Ize hodno-
tit nékolik ukazatell. Za nejvyznamnéjsi se
povazuji spektraini vykony jednotlivych
frekvencnich komponent, které se vyjadfuji
v ms? alze je pfibliZit jako ,plochu” spektralnf
slozky. Vedle toho se téZ pouziva vykonova
spektralni hustota (power spectral density)
vyjadfovand v ms?/Hz. Vykonovou spekt-
rélni hustotu si je mozno predstavit jako
Vysku” nebo ,amplitudu” spektralni kom-
ponenty. Ddle se vyjadfuje relativni zastou-
peni jednotlivych spektrainich slozek (vyja-
dfuje se v tzv. normalizovanych jednotkach)

a poméry jejich spektrélnich vykond. Auto-
nomni reaktivita se registruje nejlépe v situa-
cich, kdy dochazi k reflexni aktivaci jak sym-
patiku, tak i vagu. Pfi hodnoceni SAVSF se
proto pouziva napt. zkouska leh-stoj-leh (or-
toklinostaticka zkouska), kdy se po postaveni
zvysuje aktivita sympatiku a vyrazné snizuje
aktivita vagu a po opétovném polozeni (kli-
nostatickd ¢ast zkousky) se naopak redu-
kuje aktivita sympatiku a zesiluje ¢innost
vagu [27]. Tyto zmény se zobrazuji jako vr-
choly rdzné vysky v jednotlivych fazich této
zkousky. Mladé zdravé osoby maji jednotlivé
frekvencni slozky zietelné s dynamickymi
zménami v jednotlivych fazich zkousky, za-
timco u osob starych nebo u postizeni ANS
se jejich amplituda zfetelné snizuje, az pfi-
padné mizi. U neurologickych diagndz byla
zachycena fada abnormit VSF, které maji
nejen diagnosticky, ale i prognosticky vy-
znam. U ziskanych nélez{ je vsak nutno re-
spektovat interindividudlni variabilitu a vé-
kové odlisnosti. Pro ilustraci jsou uvedeny na
obr. 5-7 grafické zdznamy od zdravé osoby
a od dvou nemocnych s rliznou tizi postizeni
ANS [221.

Vedle ¢asové a frekvencni analyzy se pro
hodnoceni VSF vyuZivaji i metody nelinedrnfi
dynamiky [28,29], které se v3ak jevi jako na-
ro¢né pro klinickou praxi a jejich vysledky se
objevuji ¢astéji ve vyzkumnych pracich.

Dalsi metody vysetiovani

autonomnich funkci a poruch

v kardiovaskularnim systému

Vedle uvedenych metod se pouzivaji i me-

tody vyzadujici specidlnf pfistrojové vybaven.
Mezi né patfi hodnocenf citlivosti baro-

reflexu se soubéznou kontinudlni registraci

SF a TK, které podava vyznamnou informaci

o autonomnich regulacich v obé&hovém

systému [30-32].

Poruchy adrenergni inervace myokardu
Ize prokazovat specifickymi radionuklido-
vymi zobrazovacimi metodami, v nichz se
aplikuji nemetabolizovatelnd analoga nor-
adrenalinu - '2I-metaiodobenzylguani-
din (#*I-MIBG), "®F-dopamin nebo sympato-
mimeticky amin "C-hydroxyefedrin (a dalsf
pfibuzné latky) — a stanovuje se mira ob-
ratu noradrenalinu v myokardu [33,34]. Po-
ruchy adrenergni inervace perifernich cév je
mozno rovnéz prokazovat scintigraficky po
aplikaci 'ZI-MIBG, kde se hodnoti zpétné vy-
chytavani (uptake) této latky.

Pfestoze jsou u postizeni ANS casté po-
ruchy cévnich reakci, vysetfeni vazomoto-
riky jsou provadéna pouze zfidka. Davajf
informaci o stavu vldken sympatiku inervu-
jicich koncetinové cévy. K témto vysetfenim
se Casto vyuziva flowmetrie na Dopplerové
principu [35,36]. K posouzeni cévni reakti-
vity Ize vyuzit farmakologické testy s lat-
kami s vazokonstrikénimi nebo vazodila-
ta¢nimi Ucinky. Ve specifickych situacich je
pfinosné termografické vysetfeni, které se
napf. uplatiiuje v hodnoceni a monitorovani
stavu u komplexniho regiondlniho bolesti-
vého syndromu (KRBS) typu | (dfive oznaco-
vaného téz jako algodystrofie, algoneuro-
dystrofie nebo reflexni sympatickd dystrofie).

Vysetiovaci metody autonomnich
funkci a poruch v dalSich systémech
organizmu

Poruchy autonomni regulace v dalsich sys-
témech organizmu se vysetfuji vesmés me-
todami uzivanymi v jednotlivych medicin-
skych oborech, tj. napt. v gastroenterologii,
urologii, oftalmologii, resp. specialnimi me-
todami pro vysetfovani autonomnich funkci.
Na rozdil od zkousek na kardiovaskularnf au-
tonomnf regulace a na baroreflexni senziti-
vitu nebyly pro dalsi systémy vypracovany
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Obr. 5. Spektralni analyza variability
srdecni frekvence u zdravé osoby

v krdtkodobém zaznamu, ve zkousce
leh-stoj-leh.

Osa x — frekvencni pdsmo 0,01-0,5 Hz.
Osay — amplituda (vykonové spektralni hus-
tota). Osa z — ¢asovy pribéh zkousky s jed-
notlivymi pozicemi téla (T1, T2 a T3).
Viysokofrekvenéni slozka (reprezentujici ak-
tivitu vagu, zde kolem 0,22 Hz) je zfetelna

v pozicich lehu (T1 a T3) a mizejici ve fazi
stoje (T2).

Fig. 5. Spectral analysis of heart rate va-
riability in a healthy person in a short-
-term recording in the supine-standing-
-supine test.

X-axis — frequency range 0.01-0.5 Hz.

Y-axis — amplitude (power spectrum den-
sity). Z-axis — time course of the test with
different body positions (T1, T2 and T3).
High frequency spectral component
(representing vagal activity — here it is
around 0.22 Hz) is evident in supine body
positions (T1 and T3) and missing in a phase
of standing (T2).

standardizované vysetfovaci postupy a ne-
byly ujednoceny metodiky. Proto tato vy-
Setienf nepatfi do zakladniho vysetifovaciho
schématu pro funkce ANS. Zatimco abnor-
malni reflexni odpovédi prokézané v kar-
diovaskularnim systému manifestuji s vel-
kou pravdépodobnosti difuznéjsi nebo
generalizované postiZzeni ANS, poruchy zjis-
téné v jednotlivych systémech ¢i poruchy
jednotlivych funkci mohou preferen¢né
nebo izolované postihovat jeden kon-
krétni systém. Pfesto tyto nédlezy mohou
byt vyznamnym pffnosem pro diagnostiku
i terapii u nemocnych s neurologickymi
diagnézami.

V gastrointestindInim systému se hod-
noti pfedevsim rychlost pasaZe v jednotli-
vych Usecich. V oblasti dolnf ¢asti ezofagu
je mozno posuzovat autonomni funkce
metodami manometrickymi (obdobné
i v oblasti anorektalnf), dynamickou scinti-

Obr. 6. Spektralni analyza variability srdecni
frekvence u pacienta s autonomni neuro-
patii s pfevazujicim postiZzenim vagu v krat-
kodobém zdznamu, ve zkousce leh-stoj-leh.
Osa x — frekven¢ni pdsmo 0,01-0,5 Hz. Osa y —
amplituda (vykonova spektralni hustota). Osa
7 - ¢asovy pribéh zkousky s jednotlivymi po-
zicemi téla (T1, T2 a T3). Vyrazny pokles vyso-
kofrekvencni slozky (0,15-0,40 Hz), reprezen-
tujicf respirané vazanou aktivitu vagu. Nélez
typicky pro insuficienci vagu u autonomni
neuropatie.

Fig. 6. Spectral analysis of heart rate va-
riability in a patient with autonomic neu-
ropathy with predominant vagal impair-
ment in a short-term recording in the
supine-standing-supine test.

X-axis — frequency range 0.01-0.5 Hz. Y-axis —
amplitude (power spectrum density). Z-axis —
time course of the test with different body
positions (T1, T2 and T3). An evident dec-
rease of the high frequency spectral compo-
nent (0.15-0.40 Hz) representing respiratory
bounded vagal activity. A typical finding for
vagal insufficiency in autonomic neuropathy.

grafii a téz ezofagedlnimi evokovanymi po-
tencidly. K posuzovani rychlosti evakuace
zaludku a rychlosti pasédze v jednotlivych
uUsecich strev se vyuzivajf radiografické, kine-
matografické (s podanim kontrastnich latek)
a scintigrafické vysetfovaci metody. Cinnost
zaludku a stav jeho autonomnich struktur je
mozno posuzovat i pomoci sonografie, elek-
trogastrografie a magnetogastrografie. V ter-
mindlnim Useku gastrointestindlniho traktu
(GIT) se autonomni dysfunkce manifestuji
poruchou analniho sfinkteru, tj. inkontinencf
stolice. Tyto poruchy se daji diagnostikovat
anorektalni manometrii, elektromyografif
hladkého svalstva, vysetfenim sakrélnich re-
flex(l, pfipadné pomoci andlnich evokova-
nych potencidlt [37,38].

Autonomni dysfunkce v mocopohlavnim
systému se posuzuji nejcastéji podle od-
povédi mocového méchyre ve funkcnich
zkouskéch. Jejich klinickym koreldtem jsou

Obr. 7. SpektraIni analyza variability
srdecni frekvence u pacienta s tézkou au-
tonomni neuropatii v krdtkodobém za-
znamu, ve zkousce leh-stoj-leh.

Osa x — frekvencni pdsmo 0,01-0,5 Hz. Osa

y —amplituda (vykonova spektralni hus-
tota). Osa z — ¢asovy pribéh zkousky s jed-
notlivymi pozicemi téla (T1, T2 a T3). Vyrazny
pokles obou spektrélnich sloZek (nizkofrek-
vencéni 0,04-0,15 Hz i vysokofrekvencni
0,15-0,4 Hz). Prakticky vymizenf vysokofrek-
vencni slozky spektra.

Fig. 7. Spectral analysis of heart rate varia-
bility in a patient with severe autonomic
neuropathy in a short-term recording in
the supine-standing-supine test.

X-axis — frequency range 0.01-0.5 Hz. Y-
-axis — amplitude (power spectrum density).
Z-axis — time course of the test with different
body positions (T1, T2 and T3). A mark-

ed decrease of power of both spectral
components (low frequency 0.04-0.15 Hz
and high frequency 0.15-0.4 Hz). Practi-

cal absence of the high frequency spectral
component.

mikeni poruchy, kdy vsak citlivd vysetfeni
mohou zachytit jiz ¢asné faze subklinického
postizeni ANS. Postizeni méchyre se mUze
projevovat zménami kapacity, poruchami
evakuace, pfipadné kombinaci poruch, jako
napf. dyssynergii detruzorové-sfinkterickou.
K vySetfenim se vyuzivaji urodynamické me-
tody, jako jsou uroflowmetrie, cystometrie
a elektromyografie, a dale cystouretrogra-
fie, farmakocystosfinkteromanometrie, pfi-
padné i dalsi. Vétsinu téchto vysetfeni pro-
vadéji urologové.

Poruchy pohlavnich funkci se u muzl
s poruchami ANS vysetiujf falopletysmogra-
ficky nebo podle latence bulbokavernéz-
niho reflexu, kdy bulbokavernozni a puden-
dalnf reflexy se rovnér hodnoti i u poruch
kontinence a postiZzeni inervace panevniho
dna. Obdobné je mozno hodnotit puden-
dalni evokované potencidly a sakralni evoko-
vané odpovedi [39].
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Viysetfovani sudomotoriky (pocenf) [40,41]
se provadi pfimo latkami, které pfi po-
ceni zbarvuji povrch klize vysetfované ob-
lasti. Z klasickych testd sem patif potni testy
s pouzitim skrobu s jédem, ninhydrinu,
1,4-dihydroxyantrachinonu (chinizarinu)
nebo kobaltové modfi. K nepiimému hod-
noceni sudomotoriky se pouzivaji komar-
kové sudorimetry ke stanoveni zmén vlh-
kosti na prstech horni koncetiny.

Ve farmakologickych zkouskach se apli-
kuje acetylcholin nebo pilokarpin. Pilokar-
pin svym postgangliovym Ucinkem tes-
tuje pfimo funkci potnich zlaz. Mira pocenti
se posuzuje potnim otiskem (sweat im-
print) zachycujicim i hustotu potnich Zl3z
nebo evaporimetricky. V soucasné dobé se
pfi vysetfenich ANS pfi podezieni na poru-
chy poceni doporucuje provadét kvantita-
tivni sudomotoricky test (kvantitativni sudo-
motoricky axondlni reflexni test; QSART), pfi
némz je iontoforeticky aplikovan acetylcho-
lin. Ziskava se tak informace o stavu postgan-
gliovych sudomotorickych axond sympa-
tiku. Toto vysetfeni viak vyzaduje specidini
vybaveni. Doplnéni QSART termoregulac-
nim potnim testem pfispiva k odliseni pre-
gangliovych od postgangliovych postizen.

Jind moznost, jak hodnotit sudomotorické
funkce, je vyuziti zmén elektrickych vlast-
nosti klize pfi poceni. Dfive se pro tato vy-
Setfeni pouzivalo oznaceni psychogalva-
nicky reflex, nynf se pfednostné uziva termin
elektrodermalnf aktivita. Pri vysetfenich ANS
je neurology vyuzivdno hodnoceni sympa-
tické kozni odpovédi (sympathetic skin re-
sponse; SSR) [42].

Tato metodika je dostupné v elektrofyzio-
logické laboratofi a maze slouzit k doplnénf
nélezd z kardiovaskularnich funkcnich zkou-
sek nebo SAVSF v diagnostice autonomnich
poruch, prestoze odpovédi Ize hodnotit
spise kvalitativné nez kvantitativné. Novéjsi
metodou vyuZivanou nyni v zahranici ¢astéji
k hodnoceni sudomotoriky (a postizeni ten-
kych nervovych koZnich vldken) je méfenf
elektrochemické vodivosti klize a koncent-
race chloridovych iontl (Sudoscan) [43,44].

Abnormalni zornicové reakce mohou od-
halit lokalizovanou poruchu ANS, resp. kra-
nidlni postizeni v ramci difuznéjsiho ¢i ge-
neralizovaného postizeni ANS [45,46]. Mi¢za
je podminéna aktivitou parasympatickych
vldken jdoucich cestou nervi oculomoto-
rii, zatimco mydridza aktivitou sympatic-
kych vldken vychézejicich z centrum ci-
liospinale v mise. Pouzivaji se vysetfovaci
postupy hodnotici reakci na osvit (staticka

a dynamicka pupilometrie) a farmakologické
zkousky s aplikaci latek ovliviujicich ocnf
vldkna sympatiku nebo parasympatiku [47].
Zejména dynamickd pupilometrickd vyset-
feni na specializovanych pracovistich oftal-
mologl mohou rozsifit spektrum vysetien
k prakazu autonomnich poruch [48].

Primé vysetfovani aktivity ve svalovych
nebo koznich vidknech sympatiku Ize prova-
dét intraneurdlné tzv. mikroneurografickou
metodou wolframovymi mikroelektrodami.

Mikroneurografické vysetfeni davé ojedi-
nélou moznost pfimého vysetfeni aktivity ve
vldknech sympatiku [49-51]. Limitujicimi fak-
tory jejich Sirsiho vyuziti v klinické praxi jsou
invazivnost, metodicka a ¢asova naro¢nost.

Z dalsich néro¢néjsich metod k pra-
kazu neuropatii s postizenim ANS (a sou-
¢asné i postizeni tenkych senzitivnich
vldken — proto neni pro ANS specifickd) ma-
Zeme pouzit hodnoceni hustoty tenkych
intraepidermalnich vldken z kozni biop-
sie imunohistochemicky nebo nepfimou
imunofluorescenci [52-54].

Biochemicka vysetieni autonomniho
nervového systému

Biochemicka vysetieni patfila po dlouhou
dobu mezi postupy, jimiz byl posuzovén stav
ANS. Podrobnéji byla vypracovana schémata
k posuzovani aktivity sympatiku. Hodnoti se
plazmatické hladiny katecholamin(, kdy zvy-
senou citlivost pfinesly metody chromato-
grafické a radioenzymatické, jez umoznuji
odliseni odpovédi i na rlizné druhy podnét
a tzv. vegetotropni farmaka [55,56]. Ve srov-
nani s prostym stanovovanim hladin kate-
cholaminl v plazmé se nyni povazuji za cit-
livéjsi kinetické metody uréujici metabolicky
obrat noradrenalinu, v¢. rozdild mezi jednot-
livymi studovanymi organy.

Farmakologické zkousky
na reaktivitu ANS
Pouzivaji se vegetotropni farmaka, kdy se
studuji odpovedi SF (po aplikaci isoprena-
linu) a TK (po aplikaci noradrenalinu, fenyle-
frinu a tyraminu). Prikazem hypersenzitivity
receptorl sympatiku jsou nadmérné reakce
ve smyslu abnormalni tachykardie po isopre-
nalinu nebo excesivni presorické reakce po
l4tkdch s vazokonstrikénimi Gcinky [57,58].
V cholinergnim systému se k priikazu hyper-
senzitivity poddvaji agonisté muskarinovych
receptorl (napt. pilokarpin u vysetfeni zorni-
covych reakcf).

Popsané biochemické a farmakologické
metody nejsou i pfes vysokou citlivost vhod-

nym markerem celkového stavu ANS, ani ne-
jsou bézné dostupné v rutinni klinické praxi.
Proto se v soucasnosti pouzivaji pouze na
vysoce specializovanych pracovistich.

Nemoci a poruchy autonomniho
nervového systému v neurologii
Okruh onemocnéni a dysfunkci ANS v neu-
rologii je velmi Siroky. Proto budou v této ka-
pitole uvedeny ve stru¢ném prehledu dia-
gndzy a stavy, s nimiz se neurolog ve své
praxi mdze setkat a v jejichz diagnostice a te-
rapii mu pfislusi vyznamna uloha.

Pro prehlednost Ize tyto stavy rozdé-
lit na zavaznéjsi postizeni periferniho ANS
a na prevazujici postizeni centrdlniho ANS.
U nékterych stavy, jak bude déle uvedeno,
dochézi k postizeni obou téchto soucasti
ANS.

Vedle tohoto délenf se autonomni dysfunkce
rozlisuji na generalizované a lokalizované.

Generalizovand nebo téZ systémova auto-
nomni postizeni budou popséna podrobnéji.

Z lokalizovanych autonomnich poruch
uvadime jako vybrané ptiklady — Hornerlv
syndrom (midza, parcidlni ptéza a podle né-
kterych autort i lehky enoftalmus), Adieho
syndrom, KRBS typu | (dfive téZ zndmy jako
algodystroficky syndrom, reflexni sympa-
tickd dystrofie, Sudeckdv syndrom), syndrom
krokodylich slz (Bogoraddv syndrom) a har-
lekynsky syndrom.

V této kapitole bude hlavni pozornost za-
mérena na klinické obrazy, které maji na-
pomoci k rozpoznani a diagnostice one-
mocnéni a poruch ANS. Jeji obsah ma
poskytnout neurologlim rdmcovy prehled
o symptomatologii v oblasti autonomnich
poruch. S ohledem na rozsah kapitoly ne-
budou uvédéna specidlni paraklinickd vy-
Setfeni ani terapie pro jednotlivé diagnézy
a stavy.

Postizeni periferniho autonomniho
nervového systému

Tato rozsahla skupina etiologicky a patofy-
ziologicky odlisnych postizeni periferniho
ANS zahrnuje tzv. periferni autonomni neu-
ropatie (AN). Podle anglické terminologie,
pfi klinicky vyznamnych obtizich, jsou téz
oznacovany jako periferni autonomni se-
Ihanf. Nemajf se jiz pouZivat starsi ndzvy jako
napt. vegetativni nebo viscerdlni neuropa-
tie. Do okruhu téchto onemocnéni a poruch
se zafazujf podle etiologie — hereditarni AN,
metabolicky podminéné AN - diabetickd AN
(DAN), AN pfi chronickém selhani ledvin, pfi
chronickych jaternich onemocnénich a au-
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tonomni postizeni u amyloidézy, autoimu-
nitné podminéné AN — autoimunitni au-
tonomni gangliopatie, u autoimunitnich
systémovych onemocnéni a je mozno sem
pfifadit i autonomni postizeni v rdmci Guil-
lain-Barrého syndromu, dysautonomie pfi
infekcich (z nichz je ve svété ziejmé nejzna-
mé&jsi Chagasova nemoc), paraneoplastické
AN, lékové a toxicky vyvolané autonomni
dysfunkce a kone¢né skupina oznacovana
jako cisté autonomni selhanf (pure autono-
mic failure).

Toto ¢lenéni je pouze rdmcové a nenf
zcela pfesné vymezuijici, protoze nékterd po-
stizeni ANS Ize zaradit do vice z uvedenych
etiologickych skupin a nékteré z uvedenych
diagndz se mohou, zejména v pribéhu ¢asu,
i prekryvat.

Charakteristiky nemoci a postizeni
periferniho autonomniho nervového
systému

Hereditarni autonomni neuropatie

Do této skupiny patfi hereditarni senzitivni
a AN (HSAN), které se déli do péti skupin [59].

U onemocnéni oznaceného jako typ
HSAN | se udava zpusob deédi¢nosti autozo-
malné dominantni, nebo geneticky hetero-
genni. Klinické pfiznaky se objevuji od druhé
dekady Zzivota. Ze senzitivnich pfiznakl se
zjistuji poruchy termocepce a nocicepce.
Z autonomnich projevt je charakteristickd
hypo- az anhidréza, u ¢asti nemocnych kar-
diovagalni poruchy. Pfi progresi onemoc-
néni se objevuji hlavné na akrech koncetin
trofické viedy.

U typu HSAN Il je zptsob dédi¢nosti auto-
zomalné recesivni (byl zjistén rovnéz i spo-
radicky vyskyt) s rozvojem symptomatiky
v ¢asném détstvi. Vyznamné autonomni po-
ruchy jsou hypo- nebo anhidréza. Zrejmé
v souvislosti s nimi se objevuji febrilni stavy.
U nemocnych byvaji pfitomny trofické poru-
chy na koncetindch a poruchy zornicovych
reakci. Z gastrointestindlnich autonomnich
symptomU se objevuji dysfagie a zacpa. Pri
neurologickém vysetieni Ize prokdzat poru-
chy termocepce, nocicepce a propriocepce.

Typ HSAN Il je rovnéz zndm pod ozna-
¢enim familidrni dysautonomie nebo Riley-
-Daytv syndrom a objevuje se s nejvyssi Cet-
nosti v populaci askenazskych Zidd. Zplisob
dédi¢nosti je autozomalné recesivni. Histo-
logicky bylo zjisteno snizeni poctu pregan-
gliovych neuronl v intermediolaterdlnich
misnich jadrech (sloupcich) a zmény sym-
patickych ganglii v krénf a hrudni oblasti.
MiSni zmény mohou postihovat i spinotala-

micky trakt, spinocerebeldrni dréhy a zadnf
provazce. Proto mlze byt pfi klinickém vy-
setfeni napinacich reflexd zjisténa hypo- az
areflexie, resp. ataxie. Autonomni dysfunkce
u tohoto typu neuropatie postihuji nékolik
systémU organizmu. V obéhovém systému
to byvd OH, pfestoZe se mohou objevovat
i hypertenznf krize. Ze sudomotorickych po-
ruch byva pfitomno obcasné vyrazné po-
ceni. Casté jsou u téchto pacientd rovnéz
gastrointestindlni poruchy jako gastroezo-
fagedlnf reflux, dysfagie a poruchy motility
jicnu a Zaludku. Napadné je snizenf slzeni
a poruchy citlivosti rohovky. Specifickym
znakem je vymizenf fungiformnich papil na
jazyku, coZ napomaha ke spravnému sta-
noveni diagndzy. Ze senzitivnich poruch je
soucastf klinického obrazu porucha termic-
kého citf a porucha vnimani bolestivych
podnétl aZ ztrata nocicepce [60].

Nemocni s typem HSAN IV mivaji vy-
razné snizené poceni, poruchy termoregu-
lace (objevuji se horecky) a vymizeni koznf
reakce sympatiku. Ze senzitivnich poruch
je napadnd porucha vnimanf bolestivych
podnétd. Proto se také onemocnénf syno-
nymicky oznacuje jako ,kongenitalni necit-
livost na bolestivé podnéty s anhidrézou”.
Histologicky se zjistuje Ubytek nemyelini-
zovanych nebo malo myelinizovanych vla-
ken. U téchto nemocnych byva pfitomna re-
tardace motorického a psychického vyvoje.
Zpusob dédi¢nosti je autozomalné recesivni.

U nemocnych se vzacné se vyskytujicim
typem HSAN V Ize prokézat poruchy vnimanf
tepla a bolestivych podnétd. Z dysautonom-
nich pfiznakd se u nich objevuji poruchy po-
ceni a trofické poruchy. Senzoricky deficit
vede u nich jiz v détstvi k cetnym poranénim
a poskozenim na akrech koncetin [59,61].

Autonomni dysfunkce je mozné z piibuz-
nych hereditdrnich onemocnéni prokazat
nejen u HSAN, ale také nékdy i u hereditarni
motorické a senzitivni neuropatie, jmeno-
vité u nemoci Charcot-Marie-Tooth (heredi-
tarni motorickd a senzitivni neuropatie | a Il).
U ¢asti téchto nemocnych Ize totiZ zachytit
vedle postizeni periferniho nervového sys-
tému (somatického) s obrnami a poruchami
¢itl té7 nepfilis zavazné autonomni abnor-
mality z postizeni parasympatiku a sympa-
tiku jako poruchy zornicovych reakci a po-
ruchy pocenf na akrech koncetin. Pouze
u mensiho poctu z nich se objevuji i obé-
hové poruchy, a to SF, TK a také zmény vazo-
motorickych reakcf [59].

Do skupiny hereditarnich onemocnénf
s recesivni dédi¢nosti vazanou na chromo-

zom X a s autonomnimi poruchami patff Fa-
bryho choroba (angiokeratoma corporis dif-
fusum), u niz se prokazuje defekt enzymu
a-galaktosidéazy, coz vede ke stradanf gly-
kosfingolipidd. Klinicky se projevuje napad-
nym vysevem mnohocetnych koznich an-
giokeratom, hypertrofickou kardiomyopati
a projevy postizeni dalsich organd. Neurolo-
gickd symptomatika zahrnuje postizeni pe-
riferniho (akroparestezie a kruté zachvato-
vité bolesti na akrech) a ANS — hypohidréza
az anhidrdza, gastrointestinalni priznaky, po-
ruchy lakrimace, salivace a termoregulace.
V dospélosti je u pacientd s touto chorobou
vysokéd cetnost vyskytu CMP [61].

Metabolicky podminéné autonomni
neuropatie

Autonomni neuropatie

u diabetu mellitu

Diabetickd autonomni neuropatie je nejcas-
t&jsi postizeni ANS v nasi populaci.

U jednotlivych nemocnych je obraz au-
tonomnich dysfunkci polymorfni podle do-
minantniho postizeni rdznych organd nebo
systémU. Nejfrekventovanéjsi byvé tzv. kar-
diovaskuldrni AN.

Prevalence AN u pacientl s diabetem
mellitem (DM) je podle riznych autor( v roz-
mezi 15-31 %. M{Ze byt pfitomna jiz v dobé
prikazu onemocnéni, charakteristicky je ale
ve vétsine pfipadd jeji zvysujici se vyskyt
v zavislosti na trvani DM. Cetnost subklinic-
kych forem, jeZ jsou prokazatelné vysetre-
nimi ANS, je mnohem vy3si nez ¢etnost kli-
nicky manifestovanych DAN, které jiz svéd¢i
o pokrocilém postizeni ANS. Ve vétsiné pri-
padl se jako prvni objevuje postizenf vagu
(parasympatiku), obvykle az pozdéji se pfi-
druzuje postizeni sympatiku.

Prikaz DAN je zndmkou vyrazné zvyse-
ného rizika mortality béhem nékolika let.
Mortalita nemocnych s klinicky manifestni
DAN dosahuje do deseti let 20-50 %.

S prihlédnutim k frekvenci vyskytu
DAN v nasi populaci a ke klinické podob-
nosti jejich pfiznakl se symptomy u dal-
sich jinych autonomnich neuropatii bude
symptomatika DAN popsana dostatecné
podrobné, aby charakteristiky autonomnich
dysfunkci nemusely byt popisovény opako-
vané u dalsich onemocnéni's AN.

Klinickd symptomatika a ndlezy

u diabetické autonomni neuropatie

Obrazy postizeni ANS mohou byt u DM velmi
pestré. Ve vétsiné piipadl se nejednd o po-
stizeni monosystémové, nybrz vétsinou je
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postizen ANS inervujici rizné systémy, avsak
jejich manifestace je odlisnd [22,62-64]. V re-
centnf literatufe se dysfunkce roz¢lenujf na
kardiovaskularni, gastrointestindlni, moco-
pohlavni, sudomotorické a o¢ni (zornicové).

Nejen nejcastéji, ale ve vétsiné pripadl
i nejcasnéji se u pacientl s DM zjistuje po-
stizeni kardiovaskularniho systému oznaco-
vané jako kardiovaskuldrni AN. Kardiovas-
kuldrni systém slouzi jako zakladni monitor
postizeni ANS, nebot mira postizeni, resp.
dysfunkce ANS, je zde ¢asné detekovatelnd,
navic vsak i kvantifikovatelnd. Prikaz auto-
nomni dysfunkce nebo neuropatie v obého-
vém systému mda mimoradny vyznam, pro-
toze je vyznamnym prediktorem mortality.

Projevem DAN je snizeni respiracnf sinu-
sové arytmie, kterd se objevuje jiz pfi klid-
ném dychéni, ndpadnéji pak pfi hlubokém
dychani. Dalsim markerem AN je snizenf va-
riability SF i pfi klidném dychani [22].

Kardiovaskuldrni AN se rovnéz projevuje
vyraznym snizenim reflexné vyvolanych
zmén SF v dalsich situacich nebo zkous-
kéch (jako napf. ve Valsalvové manévru nebo
ortostatické zkousce). U tézké DAN se pozo-
ruje tachykardie, kterd vsak nenf obligatorni.
Pokud je pfitomna, je zndmkou tézkého
postizeni vagu, kdy myokard neni scho-
pen pruzné adaptace na obéhové zmény,
a navic, v rdmci relativni prevahy sympatiku,
se snizuje fibrilacni prah. Tim jsou objasfo-
vany i pfipady nahlé srdec¢ni smrti (tj. z au-
tonomni dysbalance), kdy jiné pficiny po-
stizeni myokardu nejsou prokazény. U tzv.
nebolestivych (némych) infarktd myokardu
se rovnéz uvazuje o vyznamné roli posti-
zeni ANS; jejich bezbolestnost je zpUso-
bena postizenim autonomnich aferentnich
vldken.

V souvislosti s postizenim kardiovaskuldr-
niho systému u diabetikl bylo pozorovéno
snizeni hodnot ukazateld funkéniho stavu
tohoto systému a vyznamné, kliniky ¢asto
zcela opomijené nebo prehlizené, snizeni té-
lesné vykonnosti.

Zmeény odpoved( TK, kde pfi ortostatické
zkousce dochézi k poklesu systolického TK
a pfi izometrické kontrakci ruky nedochdzi
k adekvatnimu zvyseni diastolického TK, se
povazuji za indikdtor postizeni sympatiku.
OH je pak jiz projevem tézkého postizeni
sympatiku u DM. Zmény prokrveni dolnich
koncetin u diabetikd s AN jsou spolupod-
minény otevienim arteriovendznich zkratd
(shuntt). U téchto nemocnych se ¢asto zjis-
tuji otoky a mediokalcinéza tepen dolnich
koncetin.

Trofické defekty (napf. ulcerace) a pfi-
druZené poruchy, nejc¢astéji na akrech dol-
nich koncetin, oznacované jako diabeticka
noha, jsou podminény jak cévnimi zménami
v rdmci makroangiopatie a mikroangiopatie,
tak i v dsledku postizeni ANS.

Dal3i manifestaci DAN na dolnich konceti-
nach jsou poruchy poceni (sudomotorické —
hypohidréza), jez jsou podminény postize-
nim cholinergnich vldken sympatiku, a déle
symptomy diabetické neuroartropatie.

Kvalitu zivota diabetikd s DAN snizuji pfi-
znaky postizeni ANS v GIT. Casté jsou poru-
chy peristaltiky, jez se projevuji poruchami
motility jicnu, zpomalenim evakuace za-
ludku a zménami pasaze stfevy. Atonie za-
ludku s vyraznym zpomalenim evakuace
se oznacuje jako ,gastroparesis diabetico-
rum’”. Subjektivné si nemocni u této kompli-
kace stézuji na pocity plnosti a nechutenstvi,
obcas i s nauzeou a zvracenim.

Typickymi stfevnimi obtizemi u DAN by-
vaji zécpa (pfi postizeni parasympatiku) nebo
charakteristické no¢ni diabetické prdjmy ob-
jevujici se vétSinou pfi téz8im postizeni ANS.

Poruchy mocového systému jsou pfi po-
stizeni ANS rovnéz Casté. Byvaji popisovany
zmeény kapacity a poruchy kontraktility mo-
¢ového méchyre. Zdvaznou zndmkou po-
stizeni byva neuvédomovaéni si pocitu jeho
plnosti v disledku poruchy viscerdIni aferen-
tace. Poruchy vyprazdnovéani mocového mé-
chyfe vyplyvaji z poruchy cholinergnf iner-
vace detruzoru mocového méchyre vidkny
sakralniho parasympatiku, zatimco inkonti-
nence byvé ¢asto pfi postizeni jeho noradre-
nergni inervace v oblasti trigona a sfinkteru.
Obrazy poruch neurogenniho méchyre jsou
polymorfni. Vysledky urodynamickych vyset-
feni zachytily nejcastéji hyperreflexii detru-
zoru, méne casto poruchy kontraktility de-
truzoru a relativné nejméné casto areflexii.
Viyznamny poznatek vyplyvajici ze studia ANS
u diabetikll je prikaz funkénich poruch jiz
v obdobi subklinickém. To znameng, ze uro-
logickd vysetien jsou schopna detekovat jiz
v inicidlnich fazich tato postizeni a adekvatni
terapif pak snizit riziko néslednych komplikacf
(napf. ascendentnich infekci mocovych cest).

U muzl se obvykle pfi delSim trvani DM
rozviji poruchy potence, jez vyznamné fru-
struji postizené jedince. Prevalence erektiln{
dysfunkce se u diabetikl pohybuje v roz-
mezi 20-60 %.

Dalsi popisovanou poruchou pohlavnich
funkci je u muz s DAN retrogradni ejaku-
lace. U Zen byvé projevem postizeni ANS sni-
Zeni posevni sekrece.

Ze sudomotorickych poruch Ize registro-
vat pfi hypohidréze na koncetinach hyperhid-
rézu na trupu a hlavé. Specificky projev poru-
chy ANS u pacient s DM predstavuje poceni
na obliceji a horni poloviné téla pfi jidle (tzv.
gustatory sweating). Byl pozorovan tésny
vztah mezi vyskytem tohoto fenoménu a tizi
mocnéni, kdy dojde k postizeni cholinerg-
nich vldken sympatiku, maze byt ndpadnym
piiznakem anhidréza. Tento nélez svédci pro
postganglionarni postizent. S anhidrézou byva
spojena intolerance tepla [63,65,66].

U pacientl s DAN byly opakované po-
psany poruchy hormonalnich regulaci. Ty-
pickd je hypoglykemie spojend s autonomni
dysfunkci a s neschopnosti ji registrovat.

Malo registrovanym pfiznakem postizenf
ANS u diabetikd jsou poruchy zornicovych
reakci.

Projevy diabetické AN (které jsou v jednot-
livych systémech organizmu ve vétsiné pri-
padl shodné s priznaky AN i jiné etiologie)
jsou uvedeny v tab. 1, kdy quod vitam jsou
nejzavaznéjsi kardiovaskuldrni autonomni
dysregulace. Na nékteré dalsi autonomni
dysfunkce je zapotfebi zamérovat cilenou
pozornost a vychézet pfitom z podrobnych
anamnestickych udajad.

Autonomni neuropatie

u chronického selhani ledvin

U pacientl s touto diagndzou se dia-
gnostikuje distalni symetrickd polyneuro-
patie, kdy u vysokého procenta z nich i AN.
U vysokého procenta nemocnych tize AN
nekoreluje s tizi distaIni polyneuropatie. Jeji
projevy byvaji méné zfetelné, napf. ve srov-
nani s obrazem AN u diabetikd. Popisuje se
tez8i postizeni vagu ve srovnani s postizenim
sympatiku. Nejednoznac¢né zmény stavu
ANS byvaiji u téchto nemocnych popisovany
po transplantacich, kdy u ¢asti pacientl do-
chézi ke zlepseni, u zbyvajicich zlstava stav
stacionamti [67-69].

Autonomni neuropatie

u jaternich onemocnéni

U jaternich onemocnéni rGzné etiologie,
v¢. cirhdzy u alkoholikd, se vedle projevi
distaInf symetrické polyneuropatie prokazuji
znamky poskozeni ANS. Castym néalezem
byvé snizeni zmén SF ve funkénich zkous-
kich a sniZzeni variability SF. Abnormalni na-
lezy byvaji zachyceny i pfi vysetieni SSR.
U nemocnych s rozvinutou AN byla popsana
zvysend Cetnost encefalopatif. Po transplan-
taci jater doSlo u ¢asti pacientl k regresi
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AN [70,71]. U alkoholikd byly s vyssi ¢etnosti
prokdzény znamky postizeni sympatiku
oproti postizent jater jiné etiologie.

Autonomni neuropatie u amyloidézy

U familiarni amyloiddzy (familiarni amy-
loidéza typu I; FAP 1) se prokazuje postizen
vldken somatického i autonomniho nervo-
vého systému, jejichz pficinou jsou amyloi-
dova depozita v obou téchto soucastech
nervového systému. U ANS byla zjisténa
v nervovych vldknech i gangliich. Auto-
nomni symptomatika je pestrd — snizeni va-
riability SF, OH, poruchy paséaze v travicim
systému, poruchy funkce mocového mé-
chyfte, poruchy poceni a dalsi. Rovnéz i u dal-
Sich typU, difve oznacovanych jako primarni
nebo sekundarni amyloidéza, které se v sou-
¢asnosti déli podle biochemickych charak-
teristik, Ize zjistit autonomni poruchy [72,73].

Autonomni neuropatie u porfyrie

Akutni porfyrie predstavuji skupinu meta-
bolickych onemocnéni s autozomalné do-
minantni dédi¢nosti. Autonomni symp-
tomatika zde byva dramatickd — bolesti
bficha, nauzea a zvraceni, prdjmy nebo
zacpa, arteridIni hypertenze, tachykardie
a poruchy funkce mocového méchyfe [74].

Guillain-Barrého syndrom

Akutni zanétlivad demyeliniza¢ni polyradiku-
loneuritida (Guillain-Barrého syndrom) po-
stihuje, zejména u tézsich pribehd, vedle
somatického nervového systému i ANS.
Manifestaci je klidova tachykardie, arytmie
nebo snizeni variability SF, z dalSich obého-
vych pfiznakd jsou popisovéany velké kolisani
hodnot TK nebo OH. V ¢asné fazi onemoc-
néni byvaji pfitomny projevy prevazujici ak-
tivity sympatiku, zatimco pozdéji se objevuji
poruchy (snizeni aktivity) parasympatiku,
resp. vagu. Autonomni dysfunkce se obje-
vuji hlavné u nemocnych s tézsimi parézami,
kde se vedle kardiovaskularnich poruch pro-
kazuji poruchy funkce mocového méchyre
a poceni, a mohou byt dokonce pficinou je-
jich smrti [75].

Postizeni autonomniho nervového
systému u systémovych
autoimunitnich onemocnéni

Z autoimunitnich onemocnéni, kterd jsou
provazena zndmkami postizeni sympatiku
a parasympatiku, sem spadaji systémovy
lupus erythematodes, sklerodermie, Sjogre-
ndv syndrom a daldi systémova onemocnéni
pojiva.

Autoimunitni autonomni gangliopatie
Toto vzacné onemocnéni se sporadickym
vyskytem je charakterizovano autoprotilat-
kami proti nikotinovym acetylcholinovym
receptorim. Pfi rychlém rozvoji obtiZi by-
valo oznacovano také jako akutni pandysau-
tonomie nebo jako idiopatickd AN. Dochazi
k postizenf sympatiku, parasympatiku i en-
terického systému. Klinicky se projevuje OH,
opakujicimi se synkopami, poruchami zorni-
covych reakci, obrazem suchého oka a su-
chosti v Ustech, poruchami funkce zaludku
(gastroparézou) a stfev a neurogennim meé-
chyfem s retenci moci [76-78].

Akutni dysautonomie

u infekénich onemocnéni

Cast&jsi vyskyt autonomnich dysfunkci
v ramci infekénich nebo parainfekénich imu-
nitnich poruch byl popséan u infekéni mono-
nukledzy (Epstein-Barr virus), u infekci herpes
virus simplex a virem coxsackie B, u difterie,
lepry a dalsich. V poslednich letech se zjis-
tuje s vysokou cetnosti u pacientl HIV po-
zitivnich. Clostridium botulinum zpUsobuje
postizeni nejen somatického, ale i ANS, kde
v popredi symptomatiky je cholinergni dys-
funkce. Ve svété je jednou z nejcastéjsich
infekci postihujicich ANS trypanosomiasis
cruzi, zndma spise jako Chagasova nemoc,
u niz autonomni poruchy postihuji hlavné
oblast kardiovaskularni a GIT [79,80].

Paraneoplastické autonomni neuropatie
Nadorova onemocnéni jsou provézena sen-
zitivni neuropatii, senzitivné-motorickou
neuropatii, ale také i AN. S vysokou frekvenci
se tato AN zjistuje u pacientl s malobunéc-
nym plicnim karcinomem. Nekonstantni vy-
skyt autonomnich poruch byvé i u daldich
malignit postihujicich pankreas, travici sys-
tém, ledviny, testes a ovaria, dale u karci-
nomu prsu, prostaty a mocového méchyre.

Klinické projevy jsou polymorfni a posti-
hujf vice systémU organizmu. Mezi manifes-
tace patfi poruchy stievni pasaze, OH, poru-
chy pocenf a funkce mocového méchyre.

Lambert-Eatonlv syndrom s poruchami
neuromuskuldrniho prenosu jak u malignit,
tak u osob bez nddorového onemocnéni,
byvéd rovnéz provézen dysautonomnimi
priznaky [81,82].

Cisté autonomni selhani

Nazvu ,cisté autonomni selhani” (pure au-
tonomic failure; PAF) se nyni dava pred-
nost pred starsim oznacenim tohoto stavu —
idiopatickd OH (kdy dalSim oznacenim této

jednotky bylo Bradbury-Egglestonellv syn-
drom) - a diferencidlné diagnosticky se
musi tato jednotka odlisovat od OH, ktera
je pouze soucasti jinych onemocnéni po-
stihujicich ANS (z nich uvédime jako nejcas-
t&jsi priciny OH napf. tézké AN u metabolic-
kych onemocnéni, multisystémovou atrofii
[MSA] nebo OH u Parkinsonovy nemoci).
Histopatologicky byla u PAF zachycena aku-
mulace a-synukleinu v perifernich auto-
nomnich neuronech, kterd vede k postizenf
gangliovych a postgangliovych neuron(
ANS. Pfi specidlni laboratorni diagnostice se
u pacientd s PAF zjistuji vleze velmi nizké hla-
diny noradrenalinu, kdy ani po postaveni ne-
dochézi k jejich zvysent.

Pacienti s PAF maji v popredi klinického
obrazu OH spolu se zndmkami Sirsiho po-
stizeni ANS, jako napf. s poruchami funkce
mocového meéchyfe a se sexudlnimi poru-
chami. Nemaji viak zddné prokazatelné po-
ruchy ¢iti nebo mozeckovych funkci, rovnéz
nejsou pritomny pyramidové nebo extrapy-
ramidové piiznaky. Jednim z kritérii pro sta-
noveni diagndzy je pokles systolického TK
nejméné o 20 mm Hg (u hypertonikd nebo
u 0sob s hypertenznimi hodnotami vleze nej-
méné o 30 mm Hg) a diastolického nejméné
o 10 mm Hg po 3 min stoje. Po letech trvani
tohoto onemocnéni byly u ¢asti pacientl po-
psany prechody i v jind onemocnéni ANS, a to
dokonce s centralnim typem postizeni, jako je
napf. MSA [83-85].

Toxicky a Iékové a vyvolané

autonomni dysfunkce

Autonomni dysfunkce nebo neuropatie
z exogennich pfi¢in mohou byt zplsobeny
toxickymi latkami nebo lécivy s toxickym pU-
sobenim na ANS. Z 1ékU jsou nejcastejsi prici-
nou cytostatika, z nich konkrétné cisplatina,
paclitaxel a vincristin. Z toxickych latek se au-
tonomnf poruchy prokazuji po expozici orga-
nickym rozpoustédIim, akrylamidu a tézkym
kovim. Alkohol mé akutni i chronicky nepfi-
znivy Ucinek na ANS, kdy opakované poda-
vani vede k rozvoji periferni i AN. Botulotoxin
(jak jiz bylo uvedeno u autonomnich poruch
v souvislosti s infekcemi) vede u postizeni ANS
k dominantni poruse parasympatiku [86].

U Iékové vyvolanych autonomnich dys-
funkci nelze opomenout stavy, u nichz je
zména aktivity sympatiku nebo parasym-
patiku (vagu) podminéna pifmym nebo ne-
pfimym ucinkem Iéciva na receptory obou
téchto subsystémU ANS. Poruchy parasym-
patiku v rdmci anticholinergnich Gcinkd (po-
ruchy akomodace, xerostomie, tachykardie,
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snizenf sekrece 713z, v¢. hypo- az anhidrézy,
porucha termoregulace, zpomaleni pasaze
travicim traktem a zacpa, poruchy funkce
mocového meéchyre a dalsdi) jsou typické
pro tricyklickd antidepresiva, antipsychotika
(dfive oznacovand jako neuroleptika), antihi-
staminika H1 a dalsi. Zndmky snizenf aktivity
sympatiku, z nichZ nejvyznamnéjsi je OH,
zpUsobuje podéavani a-sympatolytik nebo
nepfimych sympatolytik, dale také levodopy
a dopaminovych agonistd. Stavem akutné
ohrozujicim zivot pacientl je prudké vysa-
zen{ opioidU, beta-blokétord a benzodiaze-
pind, kdy maze dojit k hyperaktivaci sym-
patiku spojené se zavaznymi obéhovymi
poruchami [86].

Centralni autonomni poruchy

a dysfunkce

Charakteristiky nemoci a postizeni
centralniho autonomniho nervového
systému

Autonomni poruchy

u Parkinsonovy nemoci

Dlouhotrvajici autonomni dysfunkce se
bézné vyskytuji u nemocnych s Parkinso-
novou nemoci. Autonomni pfiznaky a po-
ruchy se mohou objevovat i pfed rozvojem
motorickych ptfiznakl nebo jiz v ¢asnych
stadifch onemocnéni. Z projevd postizeni
ANS lze ¢asto registrovat snizeni variabi-
lity SF, zvyseny mazotok (seboreu), poruchy
funkce mocového meéchyre, zécpu, snize-
nou toleranci tepla (v rdmci poruch termo-
regulace) a poruchy sexudlnich funkci. Cha-
rakteristické slinéni neni ziejmé dUsledkem
hypersalivace, nybrz se na ném podileji
i poruchy polykdni. Symptomem postizenf
ANS, konkrétné sympatiku, je OH. Tu je za-
potfebi, jako jeden z projevd nemoci, odlisit
od ucinku 1ékd obsahujicich levodopu a od
Ucinkd agonistd dopaminovych receptord,
které svymi farmakologickymi ucinky pfispi-
vaji k rozvoji arteridIni hypotenze. Pfi vyraz-
nych projevech poruch autonomnich funkcf
se stav oznacuje jako Parkinsonova nemoc
s autonomnim selhanim. [85,87-91].

Multisystémova atrofie

Skupinu onemocnéni spadajici pod tento
nazev lze charakterizovat jako progresivni
sporadickd onemocnéni CNS a ANS. Oznacenf
MSA nahradilo starsi oznacenf diagnéz, jako
olivopontocerebeldrni atrofie, Shy-Dragertv
syndrom a striatonigralni degenerace. Z his-
topatologickych zmén bylo popséno snizenf
poctu neurontl — podle forem MSA - v bazél-
nich gangliich, v nucleus olivae inferior, v mo-

zecku a v mise v intermediolateralnim sloupci
(pro sympatikus) a v nucleus Onufi. Vedle
toho byly zachyceny glidIni cytoplazmatické
inkluze. U MSA se v riznych kombinacich ob-
jevujf pifznaky autonomnich dysfunkci — OH,
poruchy funkce mocového méchyre a se-
xudlnf poruchy a dalsi. Podle soucasné piitom-
nych ptiznakd postizeni CNS se MSA déli na tfi
formy: 1. parkinsonizmus s OH; 2. s cerebeldr-
nimi nebo pyramidovymi pfiznaky; 3. smisena
forma — md v popfedi autonomni projevy,
které predchézeji nebo se objevuji krdtce po
rozvoji priznakd postizeni CNS. U MSA s par-
kinsonskou symptomatikou je mald odezva na
lé¢bu levodopou [85,92-94].

Demence s Lewyho télisky

Je obtizné diagnostikovatelnd jednotka,
kterd ma vedle kognitivnich poruch, pfi-
pominajicich Alzheimerovu nemoc, i par-
kinsonskou symptomatiku. Pfi biopsii by-
vaji Lewyho téliska zjistovana v neokortexu
a v limbické oblasti, kromé toho byvaiji pfi-
tomna i v nucleus niger - jako u Parkinso-
novy nemoci. Tato nemoc byva zafazo-
védna mezi tzv. synukleinopatie, vzhledem
k prikazu stejnojmenného patologického
proteinu obsazeného v Lewyho téliskach
a v Lewyho neuritech, ktery byva vedle de-
mence s Lewyho télisky zjistovan i u Parkin-
sonovy nemoci a u MSA.

Ndpadné byva kolisdni Urovné bdélosti,
pozornosti, kognitivnich poruch v prabéhu
dne a casté jsou u téchto pacientd zrakové
halucinace. Jiz pred rozvojem dalsich klinic-
kych projev onemocnéni se mohou obje-
vovat abnormni motorické a behaviordini
projevy v REM fazi spanku (oznac¢ované jako
REM sleep behavior disorder), které se zara-
zuji mezi parasomnie. Z autonomnich po-
ruch se objevuji hlavné OH, kterd se mize
podilet na opakovanych padech, nebo také
postprandidini hypotenze. Postizeni srdec-
nich vldken sympatiku zde bylo prokdzéno
scintigrafickymi metodami. Pro mocovy sys-
tém se popisuji no¢ni polyurie a/nebo po-
ruchy funkce mocového méchyre. Z dalsich
obtizi spojenych s dysfunkci ANS se opako-
vané registruji obstipace a u muzl erektiln{
dysfunkce [92,95].

Fatalni familiarni insomnie

Choroba s autozomalné dominantni dédic-
nostf zafazovana vzhledem k mistu genové
mutace pro prionovy protein PrP mezi prio-
novad onemocnéni. Hlavnim pfiznakem je
Upornd, nezvladnutelnd nespavost spojena
s pfiznaky zvysené cinnosti sympatiku, jako

jsou tachykardie, arteridlnf hypertenze, nad-
mérné poceni a horecka. Soucasti klinického
obrazu jsou motorické a psychické poruchy.
Prognoza je zcela nepfiznivd quod vitam.
Charakteristické patologické zmény se zjis-
tuji v oblasti anteroventrélnich a dorzome-
didlnich jader talamu [96].

Rettv syndrom

Onemocnéni vézané na X chromozom po-
stihuje témér vyhradné divky. Vznikd vét-
sinou mutaci genu MECP2 pro metyl-CpG
vazebny protein 2, ktery je vyznamny pro
maturaci neuronl, synaptogenezi a plas-
ticitu CNS. Familidrni vyskyt je vzacny. Pro-
jevy syndromu jsou zpomaleni rdstu hlavy
od prvniho roku Zivota, zhorSovani nebo
ztrdta komunikacnich schopnosti, stereo-
typni pohyby rukou, zéchvaty, amyotrofické
zmény na dolnich koncetinadch a dalsi pro-
jevy, knimz se fadi poruchy ANS — sniZenf va-
riability SF, arytmie, poruchy dychdni, zmény
teploty a barvy kize na dolnich koncetinach
a poruchy funkce traviciho systému [97-99].

Autonomni poruchy u miSnich poranéni
U misnich poranéni nad Urovni segmentd
Th5-Th6 se vyznamné cCastéji nez u nizsich
postizeni objevuji zadvazné poruchy auto-
nomnich funkci. Patofyziologicky jsou pod-
minény prerusenim supraspinalni kontroly
na misnf struktury (,centra”) sympatiku. Po
vertikalizaci se rozviji OH. Pfitom vleZe se
Castéji zachycuji hypertenzni hodnoty, které
zaviseji na vysce misnf léze. Po rliznych sti-
mula¢nich podnétech pod Urovni misniho
postiZzeni, zejména nocicepcnich, se ¢asto
objevuji prudky a vyrazny vzestup TK, brady-
kardie, silné bolesti hlavy, pocenf a ndpadna
zmeéna barvy (zarudnuti) obliceje. Tyto stavy,
oznacované také jako autonomni dysre-
flexie, byvaji vyvoldny nejen vnéjsimi (jako
napf. taktilnimi na k{zi), ale i vnitfnimi pod-
néty jako naplnénim mocového méchyre
nebo konecniku. Obdobnd autonomni
symptomatika byvé zachycena pfi tzv. mass
reflexu, kde se vedle toho objevuji feno-
mén trojflexe, pomoceni a/nebo pokalent,
u muzl pak i erekce. Po prudkém zvyseni TK
byla u téchto pacientll opakované popsana
intrakranidlni krvacenf.

Autonomni dysreflexie se objevuje
nejen u Uplnych, ale i u ¢aste¢nych pferu-
téchto pacientl patfi poruchy mikce pfi
rozvoji neurogenniho méchyre. Z dalsich
dysautonomnich projevt Ize registrovat po-
ruchy poceni a termoregulace a zmény pro-
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krveni kize. Postizenf trofickych autonom-
nich vldken se podili na rozvoji dekubitd.
Ze sexudlnich poruch byvd u muzd casta
erektilni dysfunkce, kdy po nékterych sti-
mulacich se naopak objevuje priapizmus.
Ejakulace u nich byvé casto retrogradni.
Pacienti s misnim postizenim vyzaduji zvy-
$enou pozornost i u operaci, protoze poru-
seni regulace sympatiku mutze vést pfi intu-
baci k reflexnim poruchdm srde¢niho rytmu
az k srdecni zastavé, vyvolanym aktivaci
vagu [100-104].

Autonomni poruchy u dalsich
onemocnéni nervového systému

V- mnoha pripadech unikaji pozornosti, pro-
toze klinik se zaméfuje na dominantni symp-
tomy postizeni nemocného. Proto nejsou
vedle motorickych, senzitivnich a psychic-
kych priznakd popisovany casto dulezité
symptomy autonomnich dysfunkci. U ¢asti
nemocnych se po CMP v oblasti mozkovych
hemisfér rozvijeji poruchy srde¢niho rytmu,
snizeni variability SF, zmény hodnot TK a or-
tostatické poruchy, casté jsou poruchy
dechu, poceni, termoregulace, kontinence,
cévni dysregulace na postizenych konceti-
nach a dalsi autonomni poruchy, které ne-
byvaji mnohdy registrovany [8,105,106]. Byly
popsany i odlisné obrazy poruch funkce ANS
v zavislosti na lokalizaci CMP [107-109].

Srde¢ni dysrytmie zvysujici riziko kardidIni
mortality byvaji zachyceny i u pacientd po
tézkych kraniocerebralnich traumatech,
v¢. intrakranidlnich hemoragif traumatického
plvodu [110]. Zmeény variability srde¢nf jako
projevu autonomni dysregulace byly popsany
u osob s détskou mozkovou obrnou [111].

U epileptickych syndromt se obje-
vujf rizné autonomni dysregulace a poru-
chy. Zavazné jsou zejména obéhové, cha-
rakteru sinusové nebo supraventrikuldrnf
tachykardie, sifiové nebo komorové fibrilace,
pfipadné jiné typy srdecnich dysrytmii. Ty
mohou predchézet ndhlému umrti pacient(
s epilepsii (sudden unexpected death in epi-
leptic patients; SUDEP). Pri¢ina zde v mnoha
pfipadech nebyvé jednoznacné prokaza-
telnd a predpokladaji se kardidlni autonomnf
dysregulace, které vedou k letdlnim aryt-
miim [112]. Z dalsich autonomnich projev(
spojenych s epileptickymi zéchvaty se ¢as-
té&ji registruji dysfunkce sfinkterové (inkonti-
nence) a sexudlni projevy.

Jednim z projevl |éze v oblasti dience-
falické je epizodickd hyperhidréza s hy-
potermii a paroxysmalni autonomni
hyperaktivitou.

Pacienti s RS mozkomi3nf trpi Casto auto-
nomnimi poruchami, nej¢astéji poruchami
funkce mocového méchyre (detruzoroveé-
-sfinkterové dyssynergie nebo neurogenni
meéchyr), ¢i kardioregulacnimi, kdy u téz-
sich forem se objevuji i ortostatické dys-
funkce [113-115]. Symptomatika syringo-
mylie a syringobulbie zahrnuje vedle
charakteristickych senzitivnich (disociace
¢itf) a motorickych i priznaky autononomni —
kolisani hodnot TK, OH, poruchy fizeni SF
a centrdlni poruchy dychani [116]. Dysrytmie
byly opakované zachyceny u osob se syn-
dromem spankové apnoe [117,118].

U patologickych procest rdzné etiolo-
gie postihujicich mozkovy kmen se obje-
vuje autonomni symptomatika pfi jejich lo-
kalizaci v misté jader parasympatiku (n. Ill,,
n. VI, n. IX. a n. X)). Stejné tak i v misté
funkené vyznamnych autonomnich struktur,
jako je napf. nucleus tractus solitarii. Obrazy
poruch funkce sympatiku se objevuji u pato-
logickych procest v rostrélnich ventrolate-
ralnich oblastech prodlouzené michy, poru-
chy baroreflextl u oboustranného postizeni
nucleus tractus solitarii [119,120]. Centralni
hypoventilace patfi mezi projevy postizeni
ventrdIni a dorzélni skupiny jader prodlou-
Zzené michy regulujicich respiraci. Kardio-
vaskuldrni, respira¢ni, sudomotorické a gas-
trointestindlni autonomni symptomy byvaiji
soucasti obrazu postizeni v oblasti ponto-
meduldrni [121]. Rovnéz u postizeni mo-
zecku, vramci spinocerebeldrni ataxie typu 3,
byly popsany kardiovaskuldrni autonomnf
dysfunkce a snizeni variability SF. Polymorfni
a variabilni autonomnf dysfunkce u posti-
Zeni struktur rlzné etiologie v oblasti he-
misfér a mozkového kmene se maji peclivé
registrovat, zejména pro potiebu sledovani
ukazatell ¢innosti kardiovaskuldrniho sys-
tému (nejlépe v rdmci monitoringu) téchto
pacient(, aby se preventivné nebo véasnymi
intervencemi zabranilo nahlé srde¢ni smrti,
kterd byva ¢astym nasledkem zdvaznych au-
tonomnich dysregulaci [105].

Dalsi stavy a diagnézy

s autonomnimi dysfunkcemi

Synkopy

Synkopdlni stavy obecné stoji na pomezi
diagnostiky neurologie a vnitiniho Iékaf-
stvi, zde hlavné kardiologie. Jsou charakteri-
zovany kratkodobou ztrdtou védomi v di-
sledku prechodné hypoperfuze mozku, kterd
je obvykle spojena se ztratou posturainiho
tonu. Diferencidlné diagnosticky je nutné roz-
poznat jednotlivé typy a odhalit provoku-

jici faktory, resp. pficiny téchto stavd. Neuro-
log by mél byt sezndmen se symptomatikou
a moznostmi priikazu jednotlivych typl syn-
kop. V soucasné dobé se uziva rozdéleni do
Ctyf kategorif: nervové zprostfedkované syn-
kopy, OH, kardiaIni synkopy a cerebrovasku-
larni synkopy. Mezi nervové zprostiedkované
se zafazuji vazovagalni synkopy (spojené s ar-
teridIni hypotenzf a bradykardif, pfipadné az
s pfechodnou asystolif), situa¢ni synkopy
(mikeni, defekacni, tusigenni nebo pfi poly-
kéni) a dale sem patif i syndrom karotického
sinu. Do skupiny synkop pfi OH se zafazujf
synkopy pfi autonomnich poruchdch a one-
mocneénich, vedle toho i lékové vyvolané hy-
potenze nebo synkopy pfi hypovolémii. Mezi
kardidlné podminéné synkopy patff ty, které
jsou vyvolany organickym onemocnénim
srdce nebo arytmiemi. Cerebrovaskuldrni syn-
kopy jsou zpUsobeny hypoperfuzi mozku, v¢.
tzv. steal syndromu [122-125].

Syndrom posturalni ortostatické
tachykardie (POTS)

U pacientl se objevuje ortostatickd intole-
rance a vedoucim pfiznakem je zvysenf SF
030 a vice tepl za min nebo hodnota SF vyssi
nez 120/min béhem 5-10min stoje nebo
v testu na naklonéné roviné. V typickych pfi-
padech nebyvéd OH. U varianty tohoto syn-
dromu se viak vedle tachykardie rozviji i ar-
teridIni hypotenze, zavrativost, nauzea a stavy
Unavy. Etiologie neni jednotnd, proto se syn-
drom posturdlni ortostatické tachykardie
déle déli na nasledujici formy: neuropatickou
(dysautonomnf), hyperadrenergni, hypovole-
mickou a pfi nizké télesné zdatnosti. Pricina
téchto stavl nenf zcela objasnéna. U &asti
pacientl se povazuje za projev autonomnich
dysregulaci, u ¢asti byl popsan vznik po pro-
délani infekéniho onemocnéni [122,126-128].

Tetanie

Klinickd symptomatika u tetanie postihuje
systémy nervovy, kardiovaskularnf, respi-
racnf a dalsi. Vétsina projevi je spojena se
znamkami zvysené nervosvalové drazdi-
vosti, kterd je pficinou obtiZi a kterou Ize
v klinické praxi snadno prokézat pozitivitou
zkousek a fenoménd — Chvostkova, Trous-
seauova, Lustova a Tromnerova (ten je pro-
jevem nejen spasticity, ale také zvysené neu-
romuskularnf excitability).

Pacienti s tetanii vedle senzitivnich pfi-
znakU (parestezif) a svalovych kfeci popisujf
ve spektru svych obtiZi autonomni symp-
tomy — poruchy srde¢nfho rytmu, palpi-
tace, ztizené dychani nebo pocit nedostatku
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vzduchu, zvysené poceni, vertiginozitu,
nékdy rozvoj prekolapsovych nebo az kolap-
sovych stav(. Terapii vyzaduji zachvaty Uz-
kosti spojené s hyperventilaci (zde je nutno
diferencidlné diagnosticky odlisit od panic-
kych atak). Nékteff popisuji imperativni nu-
cenina moceninebo na stolici. Tito nemocni
mivaji snizeny préh bolesti a rovnéz bolest
hire toleruji. Ve vysokém procentu se u nich
v anamnéze zjistuje migréna, tenzni bolesti
hlavy nebo bolesti pohybového systému.
Diagnostika je elektrofyziologickd (ische-
micky a hyperventila¢nf test), kde pro dia-
gndzu svédcivyskyt dubletd a tripletd, a dale
biochemicka k vyloucenf hypomagnezemie
nebo hypokalcemie. Pfi hodnoceni kardidlni
autonomni regulace u osob s elektrofyziolo-
gicky prokdzanou tetanif byla zjisténa mirné
zvysend drazdivost sympatiku [129].

Terapie je snadnd tam, kde je zjistén defi-
cit nékterého z uvedenych minerdlt. Dlou-
hodobé substituce vede ve vétsiné pripadd
ke zlepseni stavu.

Kritické stavy a autonomni dysfunkce
Opomijenou oblasti je podrobnéjsi hod-
noceni stavu ANS u kritickych stavli a u pa-
cientl s multiorgdnovym selhanim. Pfitom
zachovana autonomni regulace rozhoduje
velmi vyznamné o udrzeni homeostazy or-
ganizmu. U téchto stavl se rozvijeji po-
lyneuromyopatie kritického stavu. Auto-
nomn{ dysfunkce se manifestuje snizenim
variability SF a baroreflexni regulace. Mira
autonomni dysregulace pfitom predikuje
i mortalitu téchto nemocnych. Zejména
spektralni hodnoty z pdsma velmi nizké frek-
vence umoznuji posoudit vlivy parasympa-
tiku/vagu. Jejich vyrazné snizeni nasvédcuje
$patné progndze [130,131].

Vybrané lokalizované autonomni
poruchy

Hornertv syndrom

Tento syndrom je charakterizovdn mio-
zou, parcidlni ptézou vicka, enoftalmem
a u nékterych pacient anhidrézou nebo
zarudnutim na postizené strané obliceje.
Synonymicky byva oznacovan také jako oku-
losympatickd paréza. Klinicky obraz je zpt-
soben postizenim centrélnich nebo perifer-
nich struktur a vldken sympatiku, resp. jeho
ganglii pro oblast hlavy, oka a krenf Usek.
Misty poskozeni mohou byt kmenové struk-
tury (vyjimecné diencefalické), Budgeovo
centrum v mise nebo vldkna sympatiku pre-
nebo postgangliondrni (z ganglion cervicale
superius) [132].

Adieho syndrom

Adieho syndrom (oznacovany také jako Hol-
mesdv-Adieho syndrom) se projevuje anizoko-
rii s mydridzou na postizené strané, kde chybf
nebo je velmi zpomalend fotoreakce a reakce
na konvergenci (pupilotonie). Popsany nélez
byva spojen s vymizenim napinacich reflext
a u Casti pacientd i s dalsi autonomni symp-
tomatikou, v¢. dysregulaci kardiovaskularnich.
U nékterych pacientd se projevy Sirsi auto-
nomnf dysfunkce rozvijeji az s latenci po zor-
nicovych zménéch. Vyjimecné se porucha zor-
nicovych reakci objevuje oboustranné. Jako
postizené struktury byvaji popisovany gan-
glion ciliare a nervi ciliares breves [133].

Komplexni regionalni bolestivy
syndrom

Komplexni regionalni bolestivy syndrom
byl dfive zndm pod mnoha synonymy — Su-
decklv syndrom, algoneurodystroficky syn-
drom, reflexni sympatické dystrofie, sympa-
tikem udrzovana bolest a jesté i pod dalsimi
nézvy. Dnes je terminologicky rozlisen na dvé
jednotky, a to na KRBS typu |, ktery odpovida
charakteristikdm vyse uvedenych synonymic-
kych ndzvl a zahrnuje zndmky soucasného
postizeni motoriky, ¢iti, spolu s poruchami
autonomnimi (a trofickymi), bez klinicky zre-
telného postizeni spindlnich nervd. Druha
jednotka je KRBS typu I, ktery se dfive ozna-
¢oval jako kauzalgie. Klinicky obraz je ob-
dobny, byvé zde v3ak prokazatelné poskozeni
perifernich (somatickych) nervd, které nema
byt pfitomno u KRBS typu I. Nejnovéjsi po-
znatky ovsem nasveédcuji tomu, ze i u KRBS
typu | Ize laboratorné nervové poskozeni pro-
kédzat, avsak pouze tenkych vldken pro noci-
cepcia termocepci [134,135].

Syndrom krokodylich slz

Tato relativné vzacnd lokalizovana auto-
nomni dysfunkce (oznacovana téz jako Bo-
goradlv syndrom nebo jako gustolakrimalni
reflex ¢i téZ jako paroxysmalni lakrimace) se
objevuje u periferniho postizeni n. facia-
lis, jako napt. u Bellovy obrny nebo po trau-
matickém postizeni vldken tohoto nervu.
Manifestuje se slzenim pfi Zvykani a pfijmu
potravy, coZ je zplsobeno nespravnou re-
inervaci vldken pro slinnou Zlazu v rdmci re-
generace. Regenerujici vidkna inervuji misto
toho slznou Zl4zu, a proto dochazi pfi zvy-
kanf k jeji sekreci [136,1371.

Harlekynsky syndrom
Projevem tohoto syndromu je pocenf a za-
rudnuti na jedné poloviné obliceje, krku

a horni ¢asti stejné poloviny hrudniku, ze-
jména po fyzické zatézi, po silnych emoc-
nich podnétech nebo v teplém prostfedi.
Druha polovina obliceje pfitom zlstava
bleda a suchd, protoze na této strané jsou
postizena sudomotorickd a vazomotoricka
vldkna sympatiku. Syndrom muze byt zpd-
soben zcela odliSnymi pfi¢inami — neuro-
logickymi, traumatologickymi, autoimu-
nitnimi, endokrinnimi, onkologickymi
i iatrogennimi [138-140].

Diagnostika poruch
autonomniho nervového

systému v podminkach klinické
praxe

Po prehledu generalizovanych a lokalizova-
nych onemocnéni a poruch ANS jsou pred
zavérem prace uvedeny pouZitelné postupy
vysetfeni tohoto systému pro dvé Urovné
vybavenosti neurologickych pracovist.

Zakladni a rozsirené

vysSetieni autonomniho

nervového systému

Vysetfeni ANS Ize rozdélit do tfi okruhd:
1. hodnoceni kardiovagélnich regulaci,
pfi nichz se posuzuji zmény SF nebo VSF,
2. hodnoceni adrenergnf funkce sympatiku,
v nichZ se posuzuji zmény TK ve zvolenych
zkouskéch - slouzi zejména k prikazu OH
(tj. postiZzeni sympatiku); 3. hodnoceni sudo-
motoriky, které dava informaci o funkci cho-
linergnf inervace potnich ZI4z. Vlastni dopo-
ruceny postup diagnostiky AN vydala Ceska
diabetologickd spole¢nost CLS JEP. Tento
mUze poslouZit jako zakladni voditko i nasim
neurologtm [141].

Z3kladni vysetfeni Ize provadét zcela bez
specidlniho vybaveni, postaci k nému ho-
dinky a tonometr. Uvodem by méla byt vé-
novana velkd pozornost anamnéze, kdy
k systematickému sbéru udajd o moznych
poruchach ANS muze poslouzit tab. 1 z to-
hoto ¢lanku a/nebo pouziti dotaznikd na au-
tonomni funkce [9-14].

I'v tomto zdkladnim vysetfen(lze posoudit
kardiovagalni regulace a adrenergni funkci
sympatiku. Kardiovagalni funkce Ize zcela
orientacné hodnotit podle miry respiracni si-
nusové arytmie pfi hlubokém dychani, tj. zda
je mozné zachytit kardioakceleraci pfi inspi-
riu a kardiodeceleraci pfi exspiriu (i bez sta-
noveni pfesnych hodnot SF). Snadnéji kvan-
tifikovatelnd je odpovéd SF na postaveni
(ortostatickd zkouska), kde se porovnava SF
vsedé (nebo vleze) a nasledné ma dojit -
po pomalém postaven( — v prvnich 10 s ke
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zvysdeni SF, po 20. s se ma zacit rozvijet zpo-
malovani SF. Pokud je k dispozici moznost
EKG zaznamu, Ize zmény SF kvantifikovat
presné [22,23]. Adrenergni funkce sympa-
tiku se daji posoudit porovnanim hodnot sy-
stolického a diastolického TK vleze a poté po
3 min klidného stoje. Kritéria pro diagnostiku
OH byla stanovena [19,20] a jsou uvedena
v tomto ¢lanku.

Rozsifené vysetfeni by mélo zahrnovat vy-
Setfeni vsech tif okruh(, tj. v¢. vysetreni su-
domotoriky. Vysetien kardiovagalnich funkci
v kardiovaskuldrnich autonomnich reflex-
nich zkouskach slouzi nejspolehlivéji zkouska
hlubokého dychéni a ortostatickd zkouska.
(Valsalvlv manévr mlze byt u nékterych
pacientd kontraindikovén, proto nemusi
byt nezbytnou soucésti téchto vysetieni.)
Ke kvantifikaci ukazatell zmén SF Ize pouzit
ukazatele z testll podle Ewinga et al (tab. 3).
Vedle tohoto zptsobu hodnocent jsou v kar-
diovagélnich testech pfinosné pro hodno-
ceni zmén SF v hlubokém dychani a ortosta-
tické zkousce i indexy podle dalsich autord,
v¢. jimi stanovenych referen¢nich hodnot
pro vékova rozmezi [142]. Dalsi moznost, jez
poskytuje podrobnéjsi hodnoceni kardidlnf
autonomni regulace, je spektrdlni analyza va-
riability SF [22,24,25] umoznujici ve zkousce
leh-stoj-leh (tj. zkousce ortoklinostatické) po-
souzeni dynamiky odpovédi vagu na orto-
statickou zatéz. Alternativu vysetfeni variabi-
lity SF predstavuji v klinické praxi zatim malo
dostupné a na interpretaci naro¢néjsi me-
tody nelinedrni dynamiky [28,29]. Adrenergni
funkce sympatiku se vysettujf stejnym zplso-
bem, jak je popséno vyse, v zékladnim vyset-
fovacim postupu pro hodnoceni zmén TK.
Pro hodnoceni sudomotoriky jsou vysetfeni
miry poceni, jako napf. QSART, u nés dosud
malo dostupnd. Mnohem castéji se vyuziva
vysetfeni SSR [42].

Sirsi moznosti vysetfeni ANS, tj. pou-
Ziti i daldich vysetfovacich postupd, po-
dévaji prace zaméfené na tuto problema-
tiku [15-21,143,144]. Pfitom spolehlivost
diagnostiky poruch ANS se zvysuje podle
zkusenosti mnoha zahrani¢nich autor( a la-
boratofi pfi pouziti nejméné dvou metod
hodnoceni autonomnich odpovédi ve
vhodné zvolenych zkouskach.

Zavér

Klinicky manifestované a/nebo laboratorné
diagnostikované dysfunkce a onemocnéni
ANS predstavuji nejen zhorsenf zdravotniho
stavu a kvality Zivota, ale soucasné i zvyseni ri-
zika pro rozvoj dalsich zdravotnich komplikact

a zvyseni rizika komplikaci pfi provadénf né-
kterych Iékarskych vykond u téchto pacientd.
Zejména kardiovaskularni autonomni dys-
funkce jsou nepfiznivym prognostickym fak-
torem quod vitam a mély by byt vcas regis-
trovany. Je potfebné zddraznit, ze velkd ¢ast
autonomnich poruch se nevyskytuje samo-
statné, ale doprovazi jind onemocnéni (rizné
etiologie) nebo Urazy centrélniho ¢i perifer-
niho nervového systému. Proto pii zaméreni
neurologt na klinickou symptomatologii za-
kladniho onemocnéni nebo stavu mohou
unikat vice ¢i méné vyjadrené projevy posti-
Zeni ANS. Z toho dlivodu nardsta potieba do-
stupnosti citlivych vysetfeni schopnych za-
chytit jesté subklinické faze autonomnich
poruch. Rozvoj techniky pfitom v soucasné
dobé umozriuje nejen klinickym pracovistim
vyssiho typu, ale i neurologickym ambulan-
cim provadeét alespon zékladni vysetfeni za-
meérend na funkce ANS. V souladu s tim se zvy-
Suje moznost vcasné diagnostiky a vcasného
zachytu autonomnich poruch i v nasich zdra-
votnickych zafizenich. Stanoveni spravné dia-
gndzy typu autonomniho postizeni by mélo
mit sv{j dopad jak na pacienta, tak na lékare.
Priikaz AN nebo dysfunkci totiz vyzaduje ve
vetsiné piipadl vyznamny zésah do denniho
i lécebného rezimu téchto nemocnych. Pro 1é-
kafe ma pak zachycenf autonomnich poruch
vyznam signalni, protoze takovy pacient vyza-
duje zvysenou pozornost a péci. Cilem tohoto
prispévku bylo podat struc¢ny prehled spektra
diagndz s generalizovanym nebo lokalnim po-
stizenim ANS spolu s uvedenim jejich charak-
teristik a dale seznamit s dostupnymi meto-
dami vysetiovéani tohoto subsystému nervové
soustavy v podminkach bézné klinické praxe.

Seznam zkratek

151-MIBG - '#)I-metaiodobenzylguanidin

ANS — autonomni nervovy systém

AN — autonomni neuropatie

DAN - diabetickd autonomni neuropatie

DM - diabetes mellitus

GIT - gastrointestindlnf trakt

FAP | - familidrnf amyloiddza typu |

HSAN - hereditarni senzitivni a autonomnf neuropatie
KRBS - komplexni regiondlni bolestivy syndrom

MSA — multisystémova atrofie

OH - ortostaticka hypotenze

PAF — ¢isté autonomni selhanf

QSART - kvantitativni sudomotoricky test

SAVSF — spektralni analyza variability srdecni frekvence
SF - srde¢ni frekvence

SSR - sympatickd kozni odpovéd

TK - krevnf tlak

VSF — variabilita srdec¢ni frekvence
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DIAGNOSTIKA, SYMPTOMATIKA A NALEZY U ONEMOCNENI A PORUCH AUTONOMNIHO NERVOVEHO SYSTEMU V NEUROLOGI!

Védomostni test

1. Dotaznik na hodnoceni autonomnich
funkci u nemocnych s Parkinsonovu
nemoci je:

a) COMPASS 31

b) ASP

c) SCOPA-AUT

d) SAS

2. Mezi poruchy kardiovagalnich funkci
nepatii:

a) snizeni variability srdec¢ni frekvence

b) snizeni respiracni sinusové arytmie

¢) ortostaticka hypotenze

d) klidova tachykardie

3. Zakladni vysetieni autonomniho

nervového systému ma byt zahdjeno

hodnocenim:

a) sudomotoriky

b) zmén srde¢ni frekvence v kardiovagalnich
zkouskach

c) zmén krevniho tlaku ve funké¢nich zkouskach

d) zornicovych reakci

4.V ortostatické zkousce dochazi

fyziologicky po postaveni (pfi hodnoceni

srde¢ni frekvence):

a) ke kardiodeceleraci a nasledné ke
kardioakceleraci

b) ke kardioakceleraci a poté jiz zUstava
srdec¢ni frekvence nezménéna

c) ke kardiodeceleraci a poté jiz z(stava
srdecni frekvence nezménéna

d) ke kardioakceleraci a nasledné ke
kardiodeceleraci

5. Znédmkou tézkého postizeni sympatiku je

po postaveni z lehu:

a) zvyseni systolického krevniho tlaku
020 mm Hg

b) snizenf systolického krevniho tlaku
010 mm Hg

¢) snizenf systolického krevniho tlaku
0 20 a vice mm Hg a diastolického tlaku
0 10 a vice mm Hg

d) snizenf systolického krevniho tlaku
a zvyseni diastolického tlaku

6. U diabetické autonomni neuropatie se

obvykle jako prvni objevuje postizent:

a) sympatiku

b) vagu (parasympatiku)

¢) enterického (enterdiniho) subsystému

d) sympatiku a vagu (parasympatiku)
soucasne

7. U které hereditarni senzitivni
a autonomni neuropatie (HSAN)
se objevuji fungiformni papily
na jazyku:

a) U HSAN |

b) u HSAN I

c) u HSANII

d) u HSAN IV

8. Ktery z uvedenych nazv je

nejnovéjsi a ma byt nyni preferovan

a uzivéan:

a) algodystroficky syndrom

b) komplexni regiondlni bolestivy syndrom
typu l

¢) reflexni sympatickd dystrofie

d) Sudecklv syndrom

9. Zkratka SUDEP oznacuje:

a) nahlé kruté bolesti s autonomni
symptomatikou

b) nahly rozvoj endokrinnich
poruch

) nahlé neocekavané umrti pacient
s epilepsif

d) rychly rozvoj deprese s autonomnimi
projevy

10. Mezi nervové zprostiedkované synkopy

nepatii:

a) synkopy pfi ortostatické hypotenzi
b) vazovagalni synkopy

) mikenf synkopy

d) syndrom karotického sinu

11. Jednim z kritérii syndromu posturalni

ortostatické tachykardie (POTS) je:

a) zvyseni srdecni frekvence o 10 a vice tepl
za min béhem 10min stoje

b) zvyseni srde¢ni frekvence o 30 a vice tepU
za min béhem 10min stoje

) zvyseni srdecni frekvence 0 40 a vice tepl
za min béhem 3min stoje

d) zvyseni srde¢ni frekvence o 50 a vice tepU
za min béhem 15min stoje

12. Mezi ptiznaky nebo projevy tetanie nepatii:
a) klonické krece

b) Chvostkdv priznak

) Trousseallv priznak

d) karpopedalnf spazmy

13. Mezi lokalizované autonomni poruchy
nepatii:
a) komplexni regiondInf bolestivy syndrom typu |
b) HornerGv syndrom
) Rettlv syndrom

d) harlekynsky syndrom

14. Mezi anticholinergni ucinky 1€kl nepatii:
a) hypo- az anhidréza

b) zrychleni paséze travicim traktem

¢) poruchy akomodace

d) xerostomie

15. Do rozsifeného vysetieni autonomniho

nervového systému se obvykle nezarazuji:

a) vysetreni krevniho tlaku na adrenergnf
funkce sympatiku

b) vysetieni sudomotoriky nebo vysetfeni
sympatické kozni odpovedi

¢) farmakologické zkousky

d) vysetfeni kardiovagalnich funkci nebo
hodnocenf variability srde¢ni frekvence

Spravné je jedna odpovéd’
Test mlzete vyplnit na:

WWW.CSNN.EU
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