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Neuromuskuldrni kongres se po dvouleté prestavce opét vrétil do Brna. Program v Hotelu Voronéz obsahoval 49 sdéleni. V lékarské sekci
37 a 12 v sekci sester. Soucasti lékafské sekce bylo i osm e-posterl. Slo opét o spolecnou akci ¢eské a slovenské neuromuskulami spole¢nosti
ajsem rad, ze nase spoluprdce nemd jen charakter symbolickych navstév a formélnich zdravic. Na tomto jubilejnim kongresu (jde o 25. ¢eskou
a 15. slovenskou konferenci) byla Uc¢ast slovenskych kolegt jak za fe¢nickym pultem, tak i v fadéch posluchact neprehlédnutelnd.

Hlavnimi tématy byla traumata perifernich nerv a svaldi, mononeuropatie, radikulopatie a bolest. Soucasti kongresu byla také dve satelitni
sympozia.

Setkani se také letos Ucastnili zastupci nékterych pacientskych organizaci. Jsem rad, Ze i toto se stava dobrou tradici a neuromuskuldrnf kon-
gres byva mistem vzajemného poznadvania komunikace.

Prijemné atmosféfe nepochybné prispélo tradi¢ni setkdni obou vyborl ndrodnich spolecnosti v predvecer kongresu a prijemné prostredi
Palace Hlinky, kde se konal kongresovy vecirek.

Podékovani patii v neposledni fadé vsem sponzorlim, bez nichz bychom akci v takovém rozsahu nemohli poradat.

Tésim se na spolecny kongres 2015 v Bratislave.

Stanislav Vohanka
predseda Neuromuskularni sekce CNS

Je elektrofyziologické vysetieni pfinosné v diferencialni diagnostice lumbalni spinalni stenézy
a diabetické polyneuropatie?

Adamova B'?, Kopécik R'2, Vohanka S'?, Dusek L3, Bednaiik J'?
"Neurologickd klinika LF MU a FN Brno

2CEITEC - Stredoevropsky technologicky institut MU, Brno

3 Institut biostatistiky a analyz, LF a PrF MU, Brno

Uvod: Lumbalinf spinalni stendza (LSS) i diabetickd polyneuropatie (DPN) jsou ¢asta onemocnéni vyssiho véku, nezifdka se vyskytuji u pacientl
soucasné a pak muze byt problém urcit, zda klinické potize pacienta jsou na podkladé radikularniho postizeni pfi LSS ¢i polyneuropatie. Cilem
prospektivni studie bylo zhodnotit prinos elektrofyziologického vysetieni v diferencialni diagnostice LSS a DPN.

Metodika: Elektrofyziologické vysetteni bylo provedeno u 68 pacientt s klinicky symptomatickou LSS, u 28 pacientt s DPN a 32 zdravych dob-
rovolnikd. Byly srovndvany hodnoty parametrd nasledujicich testd: F-viny n. tibialis, H-reflexu m. soleus, F-viny n. ulnaris, motorickych evokova-
nych potencidlt k m. abductor hallucis a senzitivniho neurogramu n. radialis a n. suralis.

Vysledky: Vysetfené elektrofyziologické parametry z hornich koncetin (latence F-viny n. ulnaris a amplituda senzitivniho neurogramu n. radia-
lis), véechny hodnocené latence z dolnich koncetin (F-viny n. tibialis, H-reflexu m. soleus, spindInf latence MEP) a amplituda senzitivhiho neu-
rogramu n. suralis signifikantné odlisovaly pacienty s LSS a DPN. ROC analyza nicméné prokdzala pouze dva elektrofyziologické parametry
jako efektivni nezavislé faktory pro odliseni pacientd s LSS a DPN: latenci ulnarisové F-viny (optimalni hrani¢ni hodnota je 24,2 ms, senzitivita
82,7 % a specificita 63,9 %) a amplitudu senzitivniho neurogramu n. radialis (optimalni hrani¢ni hodnota je 10,5 WV, senzitivita 75,5 % a specifi-
cita 58,2 %). Vicerozmeérna diskriminacni analyza poskytla kanonické skére s nejsilngjsi prediktivni hodnotou (stanovena hrani¢ni hodnota vy-
kazovala senzitivitu 79,8 % a specificitu 73,5 %).

Zavér: Elektrofyziologické vysetreni z hornich koncetin je uzite¢né v diferencidlnf diagnostice LSS a DPN, nicméné nejlepsi diskriminacnf efekt
vykazuje kanonickeé skore, které zahrnuje nékolik elektrofyziologickych parametra.
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Mononeuropatie n. suprascapularis u ditéte — kazuistika

Bélintova Z, Mrazova L, Oslejskova H
Klinika détské neurologie LF MU a FN Brno

Uvod: Mononeurpatie n. suprascapularis patif mezi vzacné typy mononeuropatii. Klinicky se projevuje bolestivosti v oblasti ramene, oslabe-
nim m. supraspinatus a infraspinatus, které zajistuji obdukci a zevni rotaci paze. Priciny vzniku mohou byt rizné: chronické pretézovani ramene
bud pracovni z&téZi nebo pfi sportu, Urazy ramene, chirurgické zakroky. Etiopatogene postizeni nervu je bud kompresivni nebo trakéni pora-
néni. Tato mononeuropatie nebyla zatim popsana u détf.

Kazuistika: Trinactilety chlapec vyhledal lékare pro od srpna 2013 se rozvijejici atrofii svalu v oblasti pravé lopatky. Pacient byl subjektivné
zcela bez potizi, bolesti ramene ani slabost nemél. Pacient se zdvodné vénuije tenisu, pres pozorovanou atrofii svalu nadale trénoval a zavodil.
Neurologické vysetreni prokéazalo vyraznou atrofiim. infraspinatus vpravo, pii normalni trofice m. supraspinatus a bez dalsiho lozZiskového na-
lezu. Pacientovi byla provedena paleta vysetfenf vcetné MR ramene a EMG. EMG v fijnu 2014 prokézalo v kondukenich studiich z n. medianus
an. ulnaris normalni nalez véetné pozdnich odpovédi. V jehlové EMG zm. infraspinatus byly zndmky akutni axonopatie bez zndmek reinervace.
V'm. supraspinatus a deltoideus byl normalni ndlez. Pacientovi bylo doporu¢eno rameno nepfetézovat, zahdjit cilenou rehabilitaci k posilenf
m. infraspinatus a také elektrostimulace. Neurochirurgicka intervence nebyla indikovana. Za osm mésict od vzniku potiZi se stav mirné zlepsil,
ale nadale pretrvava tézkd atrofie m. infraspinatus.

Zavér: Pri dnesni stoupajici sportovni zatézi v oblasti zdvodniho sportu u détf je nutné pomyslet i na onemocnént, ktera v minulosti byly po-
zorovana vyhradné u dospeélych pacientd.

Klinicky profil, Ié¢ba a prognéza 121 pripadi Guillainova-Barrého syndromu u 119 nemocnych
prospektivné zaznamenanych v ceském narodnim registru GBS

Bednafik J'2, Skorfia M2, Kuchynka J3, Mazanec R?, Haberlova J5, Otruba P, Junkerova J’, Stanék J8 Bozovsky T, Ehler E'°, Vavra A™°,
Ridzon P, Forga¢ M'?, Vasko P®3, Patad M, Suchy M™
"Neurologickd klinika LF MU a FN Brno

2CEITEC - Stredoevropsky technologicky institut MU, Brno

3 Neurologickd klinika LF UK a FN Hradec Krdlové
“Neurologickd klinika 2. LF UK a FN v Motole, Praha

*Klinika détské neurologie 2. LF UK a FN v Motole, Praha

¢ Neurologickd klinika LF UP a FN Olomouc

’Neurologickd klinika FN Ostrava

80ddéleni detské neurologie, FN Ostrava

?Neurologickd klinika LF UK a FN Plzen

"9Neurologickd klinika PKN, a.s. a FZS Univerzita Pardubice
""Neurologické oddeéleni, Thomayerova nemocnice, Praha
?Neurologickd klinika 1. LF UK a VFN v Praze

" Neurologickd klinika 3. LF UK a FN Krdlovské Vinohrady, Praha
“Inaverz, o.p.s.

Uvod: Incidence Guillainova-Barrého syndromu (GBS) v desetimilionové populaci obyvatel Ceské republiky kolisé podle oficialné dostupnych
Udajl kolem 175 pfipadl za rok. Prospektivné zaznamenavana data jsou vsak nezbytna k tomu, aby bylo mozné posoudit, zda jsou na ndrodnf
Urovni dosazené mezindrodnf standardy péce o nemocné s GBS.

Metodika: Deset neuromuskularnich center se podili na fungovéani online webového narodniho ceského registru GBS (soucasti registru
autoimunitnich nervosvalovych onemocnéni; AINSO) zaloZzeného na standardnim formulafi vytvoreného skupinou neuromuskuldrnich ex-
pertl. Cilem registru je sledovani klinického profilu, Ié¢enych moznosti a Sestimési¢ni progndzy nemocnych s GBS.

Vysledky: Byla analyzovana data z 121 epizod GBS u 119 nemocnych (65 muzd, 54 Zzen, primérny vék 51,4 roku) zaznamenana béhem obdobf
duben 2012-prosinec 2013. Do neuromuskularnich center bylo primdarné prijato 78 % nemocnych, 22 % bylo do centra sekundarné prelozeno.
Pomoci vyménné lécebné plazmaferézy (VPF) bylo Iéceno 60 %, 30 % pomoci intravendzniho lidského gamaglobulinu (IVIG) a 10 % nebylo lé-
¢eno zadnou imunomodulacni Ié¢bou (pro nizké hodnoty GBS disability scale). Po Sesti mésicich dosahlo 66 % nemocnych stuperi 0 (zdrav)
nebo 1 (malé obtize ¢i priznaky neuropatie) GBS disability scale a podil imobilnich nemocnych (stuperi 4-6 GBS disability scale) se snizil z 61 %
na pocatku lécby na 8 %. Byly zaznamendny dva relapsy (1,7 % epizod) béhem Sestimésicniho sledovani. Nebyl vyznamny rozdil mezi obéma
|écebnymi modalitami ani mezi pohlavimi.

Zavéry: Prospektivni sbér dat za pomoci standardniho protokolu a webové databéze je uzite¢nym zdrojem informaci, ktery bude mozné pou-
Zit pro zhodnoceni kvality péce jednotlivych center i na ndrodnf drovni. Centralizace péce a dodrzovani standardd péce vedou k dobré pro-
gndze nemocnych s GBS srovnatelné s relevantnimi zdroji.
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Postizeni tenkych senzitivnich nervovych vliaken u kritického stavu dokumentované pomoci sériového
hodnoceni koznich biopsii

Bednafik J'2, Skorfia M, Kopacik R, VI¢kova E'2, Adamové B'2, Kostalova M2
"Neurologickd klinika LF MU a FN Brno
2CEITEC - Stfedoevropsky technologicky institut MU, Brno

Cilem studie bylo zkoumat pokles denzity intraepidermalnich nervovych vidken (IENFD) pomoci sériového hodnoceni koznich biopsii a tak do-
kladovat rozvoj degenerace senzitivnich tenkych nervovych vidken v akutni fazi kritického stavu.

Do studie jsme zafadili 11 neurologickych pacientti v kritickém stavu v désledku mozkového infarktu. Zadny z nich nemél premorbidné
anamnesticky znamky nervosvalového onemocnéni ¢i pritomnosti rizikovych faktor téchto onemocnéni. Byla provedena opakovana koznf
biopsie soucasné s hodnocenim stavu védomi, svalové sfly, senzitivnich a autonomnich funkci a elektrofyziologické vysetfeni. Byl sledovan
rozvoj sepse a multiorgdnového selhdni béhem jejich pobytu na jednotce intenzivni péce (JIP). IENFD byla hodnocena pfi pfijeti na JIP (nejpoz-
déji do tri dnd od pfijeti) z kozni biopsie odebrané z distalni ¢asti bérce (10cm nad laterdInim kotnikem) vpravo a porovnana s hodnotou zjis-
ténou z analogicke lokalizace vlevo 10-14 dn po 1. vysetreni.

Z 11 hodnocenych pacientd byl rozvoj sepse a/nebo multiorganového selhani zjistén u deviti jedincl (82 %). Pfi pfijeti méli dva pacienti
(18,2 %) abnormalné snizené IENFD (medidn: 5,05 vldkna/mm). Opakovana kozni biopsie prokézala signifikantni pokles IENFD (medidn: 2,18 vla-
ken/mm; p < 0,001) a abnormalni snizenf [ENFD bylo pfitomno u osmi jedincl (72,7 %). Elektrofyziologické znamky neuropatie kritického stavu
postihujici silna vldkna byly nalezeny u sesti nemocnych (54,5 %), znamky autonomnf dysfunkce u dvou jedincl (18,2 %) a epizoda deliria jako
manifestace encefalopatie kritického stavu u sedmi pripadd (63,6 %).

Zavérem sériové hodnoceni IENFD potvrdilo rozvoj postizeni senzitivnich tenkych vldken v akutni fazi kritického stavu jako soucésti posti-
zeni neuromuskularniho systému a multiorganového selhanf u kriticky nemocnych.

Termin ,lenght-dependent” aneb postizeni zavislé na délce nervu u diabetické neuropatie

Divisova S', Vlckova E', Némec M', B&lobradkova J2, Dubovy P3, Bednafik J!
"Neurologickd klinika LF MU a FN Brno

2Gastroenterologickd klinika LF MU a FN Brno

3 Anatomicky tstav, LF MU Brno

Uvod: Dle obecného povédomi mivé vétsina pacient s diabetickou neuropatif typ postizeni zavisly na délce nervu (,length-dependent”), ale
postizeni tenkych vldken se miZe vyskytovat i bez zavislosti na délce nervu. Dle recentni definice neuropatie tenkych vidken se predpoklada
akrdlni distribuce (resp. akrdlni akcentace) symptomu ¢i objektivnich zndmek Iéze tenkych nervovych vidken, pfipousti se vsak difuzni ¢i okr-
skovita distribuce. V rliznych pracich najdeme velmi rozdilné definice ,length-dependent” (LD), resp. ,non-length-dependent” (hon-LD) neuro-
patie. Cilem prace bylo vyhodnoceni procentualniho zastoupeni LD a non-LD postizeni v souboru pacientl s diabetes mellitus 2. typu (DM2)
¢i prediabetickym stavem.

Pacienti a metodika: U 40 pacientd s recentnim DM2 ¢i poruchou glukézové tolerance (23 muzd, 17 zen, pramerny vék 56,1 = 10,3 let, v roz-
mezi 30-74 let) byla provedena kozni biopsie v distalni (cca 10cm nad zevnim kotnikem) i proximalni (@nterolaterdini plocha stehna ipsilate-
ralné) lokalizaci.

Vysledky: Pro hodnoceni LD ¢i non-LD neuropatie jsme pouzili tfi rdzna kritéria: 1) Kritérium dle Uceyler et al: pokud je pomér proximalni
a distalni hodnoty IENFD > 5, jednd se o LD neuropatii, ostatni pfipady jsou oznaceny jako non-LD. 2) V nasi praci potvrzujeme existenci ur-
¢itého proximo-distalniho gradientu i u zdravych dobrovolnikd. Jako dalsi kritérium jsme tedy zvolili normalni limit pro pomeér proximalni
a distaIni hodnoty IENFD hodnotu 1,8 (prémér + 2 SD). Pokud je tento pomer > 1,8, jednd se o LD neuropatii. 3) Kritérium dle autort Gemignani
et al: pokud je proximdlni hodnota IENFD > hodnota distalni, jednd se o LD neuropatii. V nasem souboru jsme vyhodnotili jako non-LD pod-
skupinu a) 85 %, b) 52 %, ) 27% pfipadd, v zavislosti na zvoleném kritériu.

Zavér: Hodnoceni procentudlniho zastoupeni postizeni s/bez zavislosti na délce nervu u pacientl s diabetickou neuropatii velmi zélezi na
zvolené definici ,length-dependent” ¢i ,non-length-dependent” neuropatie.

Traumata perifernich nervu - posudkové hledisko

Ehler E
Neurologickd klinika PKN, a.s. a FZS Univerzita Pardubice

Uvod: Ke zranéni nervu dochézf riiznym mechanizmem a v réiznych situacich. Vzhledem k traumatickému déji se jedna nejen o stanoventi
spravné diagnodzy a lécebného postupu, ale je nutno vzit v Uvahu i posudkové hledisko. Pro akceptovatelnou dokumentaci Urazu nervu a jeho
terapii je nutno dodrzovat fadu zasad.
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Metodika: VV ramci pojisténi Urazu se posuzuje (a financné odskodnuje) doba léceni (denni odskodné; DO) a trvalé nasledky trazu (TN). Pokud
byl Uraz zplsoben cizi osobou, jedna-li se o pracovni Uraz ¢i plnéni bude z povinného ruceni, pak se stanovuje bolestné i ztizenf spolecen-
ského uplatnéni. Pro korektni posouzeni Urazu je tfeba dokonale dokumentovat Uraz — Urazovy déj, ndlez na perifernich nervech, zpdsob
osetreni. Klinické vysetreni léze periferniho nervu ma obsahovat popis poruch (iti, rozsah a stupen oslabenti, atrofie svald, iritacni fenomény
v réné-jizve. V EMG vysetieni (vzdy se zapisem klinického nalezu) se popisuje motoricka neurografie (dllezitd je amplituda sumacniho svalo-
vého akéniho potencidlu, rychlost vedent, distalni motorickd latence i desynchronizace signalu), senzitivni neurografie (tvar a amplituda sen-
zitivniho nervového akéniho potenciélu, rychlost vedent), pfi vysetieni jehlovou elektrodou mé velky vyznam vyskyt fibrilaci a pozitivnich vin
a pfi stanoveni trvalych nasledkl i ¢etnost a tvar akénich potenciald motorickych jednotek.

Diskuze: Pro spravné posouzeni traumatické poruchy periferniho nervu je korelace klinického a EMG ndlezu nezbytna. Pro stanoveni doby
léceni je dulezité kvantifikovat lézi nervu — pfechodna porucha vedenti, preruseni jednotlivych vidken, kone¢nych senzitivnich vétvi, preru-
seni kmene nervu. Jednotlivé laboratofe by mély vyjadrit nélezy také ve smyslu stupné poskozeni (napt. amplituda CMAP je snizena o 50 %).
Zaveér: Uloha elektromyografisty je pro posouzeni trazu velmi ddlezita, a to nejen spravnym a kvantifikovanym EMG nélezem, ale také klinic-
kym vysetrenim; elektromyografista ma podstatné dokonalejsi posouzeni kliniky.

Moznosti neurofyziologického vysetreni traumat perifernich nervi

Ehler E
Neurologickd klinika PKN, a.s. a FZS Univerzita Pardubice

Uvod: Traumata perifernich nerv(l jsou ¢asta, maji rizny plvod (ostré, trakeni, stfelna), réiznou tizi, lokalizaci, ¢asové vztahy. EMG vyset-
reni ma velkou dullezitost u traumat perifernich nervd, avsak spravna indikace, presné provedenf a interpretace vyzaduji zna¢né zkusenosti
elektromyografisty.

Metodika: Podle tize poranéni Ize traumata perifernich nervl rozdélit do sedmi stupnl dle Sunderlanda (1951). V neurofyziologické dia-
gnostice lézi perifernich nervd se pouzivad motoricka a senzitivni neurografie, jehlova EMG, v nékterych pripadech i somatosenzorické evoko-
vané potencialy (Iéze brachidlniho plexu) i motorické evokované potencialy (proximalné lokalizovana poranéni — napf. n. obturatorius). Pokud
pfi stimulaci proximalné od poranéni a pfi registraci distalné ziskdme motorickou ¢i senzitivni odpovéd, nedoslo k Uplnému preruseni nervu.
PFi stimulaci distalné od poranénf vymizi motorickd odpovéd do osmi a senzitivni do deseti dnd, pokud je nerv prerusen. Pfi jehlové EMG se
zacinajf objevovat fibrilace a pozitivni viny asi dva tydny od poranéni nerva.

Diskuze: Pokud chceme prokazat 1ézi periferniho nervu (napf. indikace revize rany ¢i fraktury s planem uvolnénf nervu), pak nerv stimulujeme
proximalné a registrujeme distalné od poranéni. Je mozno pouzit bezprostfedné po poranéni. Po 2-3 tydnech je mozno prokazat axonalnf
|ézi — vyskyt fibrilaci a pozitivnich vin s redukci ¢i vymizenim volni aktivity pfi pokusu o kontrakci svalu. Pfi priikazu reinervace po pfiméfeném
osetfeni nervu (sutura, pfemosténi defektu stépem) je nutno pocitat se zdrzenim asi tfi tydny a s rychlosti reinervace asi 1 mm za den. AZ po
vypocteném casovém obdobi je indikace jak ke stimulaci motorickych vidken (pozdéji senzitivnich) i k jehlové EMG — k prikazu ¢asnych zna-
mek reinervace svalu (nizké a Uzké potencialy motorickych jednotek).

Zavér: EMG je v Iécbé traumat perifernich nervia cennym vysetrenim. Neurofyziologické vysetreni v prvnich dvou tydnech po traumatu nervu
se vyzaduje v pffpadé indikace chirurgického osetfenf poskozeného nervu. EMG vysetfenf po tfech tydnech lépe urci lokalizaci a tizi poranéni
nervu. Po mnoha tydnech od poranéni je mozno hodnotit prestavbu zbylych motorickych jednotek a s latenci mésicli Uroven reinervace.

Poskozeni loketniho nervu - dvouleté zkusenosti se zavedenim standardu do praxe

Ehler E', Nakladalova M?, Urban P*#, Ridzor P3*
"Neurologickd klinika PKN, a.s. a FZS Univerzita Pardubice
?Klinika pracovniho lékarstvi LF UP a FN Olomouc

3 Klinika pracovniho lékarstvi 1. LF UK a VFN v Praze
4Statni zdravotni Ustav, Praha

* Neurologické oddéleni, Thomayerova nemocnice, Praha

Uvod: Poskozeni loketniho nervu v oblasti lokte je po syndromu karpalniho tunelu druhou nej¢astéjsi profesionalni mononeuropatif. Vzhle-
dem k rozdillim v metodice a nejednotnych normdch jednotlivych EMG laboratofi s néslednym nestejnym posouzenim exponovanych pra-
covnikd byl vypracovan projekt — Stanovenf stfedniho stupné poskozeni loketniho nervu v lokti (grant IGA: NS 10324-3). Vysledkem grantového
projektu bylo ,Metodické opatrent”, které bylo publikovano a veslo v platnost v roce 2011 (Véstnik MZ CR, 2011, ¢astka 11).

Metodika: Zakladni principy EMG vy3etfeni loketnfho nervu: distalnf latence 8 cm k m. abductor digiti minimi a 13cm k m. interosseus dorsa-
lis primus, loket je v pravouhlé flexi, stimulace distadlné od lokte je ve vzdéalenosti 4 cm a proximélné 6 cm od spojnice medialniho epikondylu
a olekranu. Pri kazdém vysetienf jsou hodnoceny obé hornf koncetiny, souc¢asné i n. medianus a senzitivni neurografie. Strednf stuper\ posko-
zeni loketniho nervu je charakterizovan témito neurofyziologickymi parametry: rychlost vedeni v motorickych vidknech pres loket nizsi nez
39m/s, rychlost vedeni motorickymi vidkny pres loket je snizena nejméné o 30 % proti rychlosti na predlokti, amplituda motorické odpovédi
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ze zapésti je snizena o vice nez 50 % proti zdravé koncetiné anebo je absolutni hodnota amplitudy nizsi nez 4,8 mV. Vysetfenim jehlovou EMG
elektordou byla vyloucena kofenova léze C8. Byl vyloucen syndrom Guyonova kanalu.

Soubor a vysledky: Po zavedeni nového standardu bylo v prébéhu dvou let (2012-2013) pfiznano poskozeni loketniho nervu v lokti z profe-
sionalnich dlvodu 43 pracovnikiim. Jednalo se o 37 muzl a Sest Zen ve vékovém rozmezi 24-62 let. Loketni nerv na PHK byl postizen 12krat,
na LHK 20krdt a u 11 osob bylo postizeni oboustranné. Stfedni stupen zavaznosti poskozen{ byl stanoven na podkladé snizeni rychlosti ve-
deni motorickymi vidkny pres loket u 32 osob, relativni snizenf rychlosti vedeni pres loket o nejméné 30 % proti rychlosti na predlokti rovnéz
u 25 osob, relativni snizeni amplitudy motorické odpovédi pod 50 % oproti zdraveé strané u 10 a absolutni snizeni pod 4,8 mV u 15 osob. Tyto
nalezy se Casto kombinovaly.

Zavér: Zavedeni jednotné metodiky vysetienf loketniho nervu pfi podezfeni na poskozeni nervu z profesionalnich pricin vedlo k podstat-
nému zvyseni kvality i vahy EMG vysetreni v procesu posuzovani pracovnikl. Vedlo rovnéz ke zvyseni kvality neurofyziologickych vysetreni
v jednotlivych EMG laboratofich. Stéle v3ak je dosti prostoru ke zlepseni metodiky i zavedeni pevnych norem, event. i stanoveni hranic pro
uznavani ohroZzeni nemoci z povolani.

Prace vychazi z projektu IGA MZ CR NS 10324-3/20009.

Polyneuropatia pri Parkinsonovej chorobe

Grofik M, Kurca E, Tucanova Koprusakova M
Neurologickd klinika JLF UK a UN Martin

Parkinsonova choroba je neurodegenerativne ochorenie centralneho nervového systému, ktoré je klinicky charakterizované siborom mo-
torickych a nemotorickych priznakov. Medzi nemotorické priznaky patria aj symptémy autonémnej dysfunkcie zapric¢inenej periférnou auto-
némnou neuropatiou. V palete nemotorickych priznakov sa vsak bezne neuvadzaju prejavy poskodenia somatického periférneho nervového
systému (periférna somatickd neuropatia). Rovnako v prehladovych pracach o neuropatiach sa bezne medzi ochoreniami s vysokym vyskytom
polyneuropatie neuvadza Parkinsonova choroba. V recentnych pracach viacerych autorov sa vsak uvadza vyskyt polyneuropatie pri Parkinso-
novej chorobe od 38 do 55 %. Zaujem o problematiku polyneuropatie pri Parkinsonovej chorobe vzrastol v stvislosti s vyskytom akdtnych taz-
kych demyelinizacnych polyneuropatii u pacientov lie¢enych intestindlnym gélom s levodopou. Tak sa pontika aj otdzka, ¢i polyneuropatia je
priznakom Parkinsonovej choroby alebo je podmienena liekovym poskodenim periférneho nervového systému. Mancini et al zistili, ze vyskyt
polyneuropatie u pacientov lie¢enych intestinindlnou levodopou bol 28 %, v skupine pacientov lie¢enych perordlnou levodopou 20 % a do-
paminovymi agonistami 8 %. Levodopa sa tak stala suspektnou z hladiska potencionalne neurotoxického vplyvu na periférny nervovy systém.
Viaceri autori uvadzaju ako hlavny patogeneticky mechanizmus vzniku polyneuropatie deficit vitaminu B12, a to prave v stvislosti s metaboliz-
mom uzivanej levodopy. V tomto prispevku prezentujeme dizajn nasej prospektivnej Stidie zameranej na vyskyt polyneuropatie u pacientov
s Parkinsonovou chorobou.

ALS s pozitivitou anti-AchR protilatok — kazuistika (motor neuron disease v asociacii s myasténiou gravis?)

Hajas G', Viragova M', Gregorovicova E', Kiralova S?, Vesely B', Dean Z', Brozman M'
'Neurologickd klinika FSVaZ UKF a FN Nitra
2Ustav klinickej psycholdgie, FSVaZ UKF a FN Nitra

Uvod: Motor Neuron Disease (MND) zahffa niekolko portich, pre ktoré st charakteristické degenerativne zmeny a zanik motorickych neurd-
nov v mozgovej kére, kmeni a prednych rohoch miechy. Amyotrofickd laterdlna skleréza (ALS) je progresivne ochorenie horného a dolného
motoneurdnu, ktoré sa klinicky manifestuje slabostou, atrofiami svalstva a slachovou hyperreflexiou.

Kazuistika: Autori referuju kazuistiku 59-leté zeny, ktora bola prijatd na neurologicku kliniku so 4-ro¢nou anamnézou progredujuicej sla-
bosti kréného svalstva, padania hlavy a deglutinac¢nymi tazkostami. V klinickom obraze dominovala tazkd hypotrofia krénych svalov s ob-
razom ,head drop”, atrofia proximalnych aj distalnych svalov hornych koncatin (HKK). V EMG obraze boli znamky aktivnej, chronickej mo-
torickej neuronopatie svalov krku a HKK. Repetitivna stimuldcia n. axillaris preukdzala lahky dekrement v 3.-6. odpovedi. Magneticka
stimulcia kortexu preukazala predizeny centralny kondukény motoricky ¢as do dolnych konéatin. MR mozgu a miechy nebolo moZné rea-
lizovat z technickych pri¢in. CT mozgu zobrazilo difiznu kortikdlnu atrofiu s maximom F-T. Neuropsycholdg popisuje organickd alteraciu
osobnosti, emotivity a spravania. Stav sme hodnotili ako ochorenie dolného motoneurénu, s moznym vyvojom do ALS, zahdjili sme liecbu
riluzolom. O mesiac sme obdrzali vysledok signifikantne zvyseného titra anti-AChR protildtok. Uvazovali sme o spoluprebiehajticej myasté-
nii gravis. Do liecby sme pridali inhibitory AChE, prednison a azathioprin. Len prechodne dochddza k zlepseniu svalovej sily hornych kon-
Catin, prejavy ,head drop” pretrvévaju. V dalsom priebehu dochddza ku progresii svalovej slabosti krku aj koncatin, s ¢im koreluje aj zhor-
senie EMG nélezu vo viacerych etadzach. Stav sme napokon zhodnotili ako MND s pozitivitou anti-AChR protildtok. Menej pravdepodobna
je asociacia MND s klinickou myasteniou gravis. V spolupréci s neuropsycholégom suponujeme u pacientky rozvoj frontotemporélnej
demencie (MND-FTD).
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Zaver: V kazuistike popisujeme raritny pripad pacientky s ochorenim motorického neurénu, frontotemporalnej demencie s pozitivitou
anti-AChR protildtok, v literattre bolo doteraz publikovanych len niekolko pripadov. Uvazovali sme o koincidencii MND s myasténiou gra-
vis, avsak klinicky priebeh ako aj slabd odozva na imunosupresiva/inhibitory AChE u pacientky svedci skor proti koincidencii tychto dvoch
ochorent.

Flek¢ni cervikalni myelopatie (Hirayamova choroba) - skute¢nost nebo mytus? Dvé kauzistiky

Kadarka Z jr, Adamova B
Neurologickd klinika LF MU a FN Brno

Flekéni cervikalni myelopatie (Hirayamova choroba) je vzacné onemocnéni kréni michy. Manifestuje se asymetrickou, velmi pomalu progre-
duijici atrofif a slabostf svall ruky a predloktf (s usetfenim m. brachioradialis) a postihuje vétsinou mladé muze mezi 15-25 lety. Nebyvajf pfi-
tomny zmény reflexologické ani poruchy senzitivity. Na MR kréni pétefe je typicky popisovana lokdlnf atrofie michy, ve flexi v T1 vazenych ob-
razech dochazi k rozsiteni zadniho epiduralniho prostoru, ktery je hyperintenzni v T2 vazenych obrazech a zvyraznuje se po aplikaci kontrastnf
latky. Onemocnéni ma tyto zakladni charakteristiky: a) svalové atrofie jsou omezeny na svaly predloktf a ruky (mimo m. brachioradialis); b) vy-
skyt je obvykle sporadicky, vzacné familidrni; ¢) vyskytuje se zejm. u mladych muz (15-25 let) - vétsinou jednostranné; d) neni porucha citi
nebo zména reflexti na koncetinach; e) pomala progrese (roky); f) pfitomna ztrata uchyceni mezi zadni ¢asti duralniho vaku a laminami (v ob-
lasti dolni kréni patefe) a charakteristicky obraz na MR (zvétseni zadniho epidurédlniho prostoru ve flexi kréni patete).

Autofi popisuji kazuistiky dvou pacientd, které svym pribéhem pfipominaly tuto chorobu, (jejiz existence vsak byvéa nékdy zpochybriovéna)
a shrnuji dosavadni poznatky o diagnostice a lécbé této nozologické jednotky.

Poruchy plexus brachialis, novorozenecka paréza plexus brachialis

Kalous K
Neurologie-elektrofysiologické laboratore s.r.o., Praha

Plexus brachialis je tvofen rami ventrales spinalnich kofend C5(4) az Th1(2). Vzajemna propojeni téchto kofen( tvoff tfi trunky — truncus supe-
rior (C5-C6), medius (C7) a inferior (C8-Th1), které se dale déli na fasciculus lateralis, posterior a medialis. V celém jeho pribéhu z néj odstu-
puji jednotlivé nervy a z konec¢nych fascikl se utvéreji hlavni nervové kmeny horni koncetiny, n. medianus, radialis a ulnaris. Podle vztahu ke
kli¢nf kosti rozliSujeme pars supraclavicularis a infraklavicularis. Supraclaviculdrni léze postihuji ventralni rami a trunky, infraspinalnf jednotlivé
fascikuly. Podle etiologie mizeme rozdélit postizeni brachialniho plexu do nasledujicich skupin: a) traumatické Iéze plexus brachialis; b) posti-
Zeni brachidlniho plexu pfi nddorovych onemocnénich; ) thoracic outlet syndrom; d) idiopaticka brachidIni neuropatie se spoustou synonym
(akutni brachidlni neuropatie, neuralgické amyotrofie, brachialni neuritis, ...).

Z klinického vysetreni s posouzenim postizeni jednotlivych svalll a poruchy citlivosti Ize urcit misto postizeni, topiku Iéze. Elektrofyziologicka
vysetreni (EMG, evokované potencidly SSEP, MEP) pomohou urcit tizi postizeni. Zobrazovaci vysetfeni CT, NMR mohou pfispét k urceni etiolo-
gie postizeni (zmény anatomickych prostor, malignf infiltrace, adheze).

Novorozenecka porucha plexus brachialis: novorozenecka obrna plexus brachialis se udéava s incidenci 0,12 % s rozmezim od 0,004-0,20 %
porodd (Van Dijk). Tato incidence se neméni ani pfi zlepSenf porodnf péce. Je popisovano nékolik klinickych obraz{ podle mista postizeni. Nej-
Castéji jde o postizeni korent C5-C6 (truncus superior) projevujici se slabosti abdukce paze v rameni a flexi v lokti. Za pficinu je povazovan zvy-
seny tlak na rameno od symfyzy matky pfi porodu zahlavim. Dalsi uvadéné priciny jsou zvysena porodni vaha, protrahovany porod, klestovy
porod, porodni asfyxie. Pfedpokladé se moznost vzniku obrny i intrauteriné. Progndéza postizenti je vétsinou dobra az v 90 % dochazi ke spon-
tanni Uprave (Van Dijk). Jiné prace vsak uvadeji ze u 20-25 % postizenych pretrvava signifikantni neurologicky deficit (Bager, Sjoberg). Tizi posti-
Zeni mimo klinické vysetfeni posoudii EMG vysetfenf a zobrazovaci vysetienf jako CT nebo NMR. Rozhodovén( o ev. chirurgickém feseni je stéle
tématem debat s nejednoznacnym vysledkem (Kline), rozhodujici je prabéh v prvnich 3-6 mésicich a klinicky nélez na pocétku, Spatnym zna-
menim je pfitomnost Hornerova syndromu, paréza branice a chaba plegie koncetiny. Uvadény dvé kazuistiky s elektromyografickymi nalezy.

Validace ceské verze Neuropathic Pain Symptom Inventory (NPSI)

Kincova S'2, Srotova I'?, VIckova E'?, Strakova J', Ryba L3, Bednafik J'2
"Neurologickd klinika LF MU a FN Brno

2CEITEC - Stredoevropsky technologicky institut MU, Brno

3 Ortopedickd klinika LF MU a FN Brno

Uvod: Neuropatickd bolest je ¢astym klinickym projevem fady onemocnéni periferniho i centralniho nervového systému. Kli¢ovou soucasti
jejiho diagnostického algoritmu jsou jednoduché dotaznikové néstroje zalozené na pritomnosti typickych popisnych charakteristik (tzv. de-
skriptor(). Tyto dotazniky jsou dle aktualnich doporuceni nejvyznamnéjsim skriningovym nastrojem v identifikaci neuropatické bolesti, zejm.
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pro nespecialisty. V ¢eském jazykovém prostredi vsak nenf v soucasnosti k dispozici validovana verze zadného z mezindrodné akceptovanych
dotaznikl zaméfenych na tuto problematiku.

Cil: Cilem studie bylo vytvoreni ceské jazykové verze jednoho z nejpouzivanéjsich dotaznikd zamérenych na diagnostiku a charakteristiku neu-
ropatické bolesti, a to tzv. NPSI (Neuropathic Pain Symptom Inventory) a jeji validace.

Soubory a metodika: Dotaznik byl prelozen metodou ,forward-backward translation”. Pro potreby validace byla pomoci takto vytvorené
Ceské jazykové verze nasledné vysetfena skupina pacientd neuropatickou bolestf periferniho pivodu pfi bolestivé polyneuropatii DKK (n = 66)
a/nebo plvodu centrélniho pfi roztrousené skleréze (n = 30), a skupina nemocnych s bolesti nociceptivni v disledku pokrocilé artrézy kycel-
niho nebo kolenniho kloubu (n = 70; z toho 31 pacientd mélo klidové spontdnni bolesti na trovni NRS > 3). Hodnoty jednotlivych polozek do-
tazniku, dilcich skore i celkového NPSI skére byly srovndny pomoci parametrickych statistickych metod a vysledky byly dale zpracovany po-
moci ROC analyzy umoznujici zhodnoceni diagnostické validity Ceské jazykové verze dotazniku NPSI v odliseni neuropatické a nociceptivni
bolesti.

Vysledky: Provedeni testu bylo ve viech pfipadech jednoduché a casové nenarocné. Srovnani celkového NPSI skére, doporucenych dilcich
skal i jednotlivych hodnocenych polozek prokdzalo vysoce statisticky vyznamné rozdily mezi pacienty s neuropatickou a nociceptivni bo-
lesti (s i bez sponténni klidové bolesti). ROC analyza potvrdila uspokojivou diagnostickou validitu testu v odliseni neuropatické a nociceptivni
bolesti.

Zavér: \lytvorend Ceska jazykova verze dotazniku NPSI prokdzala dostate¢nou schopnost diskriminace neuropatické od nociceptivni bolesti
a lze ji doporucit jako vhodny a snadno pouzitelny nastroj v diagnostickém algoritmu neuropatické bolesti.

Prace byla podpofena grantem IGA MZ CR NT 13523-4 a MZ CR - RVO (FNBr, 65269705) a internimi zdroji CEITEC MUNI.

Autoimunitny syndrom dolného motoneurdonu - kazuistika

Kurca E, Grofik M, Turcanova Koprusakova M
Neurologickd klinika JLF UK a UN Martin

Ochorenia motorického neurénu (Motor Neuron Disease; MND) tradi¢ne zahffaju celé spektrum neuromuskularnych diagnéz. V prvom rade
je potrebné zmienit sporadické formy ALS (@myotrofickej laterdlnej sklerézy), a to od zmiesanych variantov (syndrémy s centralnou aj perifér-
nou obrnou) cez izolovany centralny variant (primarna laterdlna skleréza; PLS) az po izolovany periférny variant (primarna muskularna atro-
fia; PMA). Je zname, Ze existuju aj familidrne hereditarne genetické formy MND, pri¢om napr. mutacie superoxiddysmutazy (SOD-1) a dynactinu
sposobuju varianty PMA oznacované aj ako LMND (Lower Motor Neuron Disease). Vybrané pripady LMND mézu byt asociované s niekto-
rymi autoprotildtkami. Zndma je asociacia asymetrického syndrému dolného motoneurénu s distalnym postihnutim s autoprotildtkami IgM
anti-GM1 alebo IgM anti-GalNAc-GD1a. Osobitnym variantom LMND je asymetricky syndrom dolného motoneurdnu s predominantnym po-
skodenim proximalnych ¢asti hornych koncatin (synonyma Vulpian-Bernhard syndrom, brachidlna amyotroficka diplégia, flail arm syndrome),
ktory moze byt asociovany v 10-20 % pripadov s pritomnostou anti-asialo-GM1 autoprotildtok. Predstavujeme kazuistiku pacienta so supono-
vanou diagnézou syndrému Vulpian-Bernhard s amyotrofiami cervikobrachidlneho tUseku bez senzitivneho postihnutia zdruzeny s dalsimi vy-
branymi priznakmi. Autoimunitnu etiolégiu ochorenia okrem iného potvrdila jednoznacné klinicka responzibilita na imunosupresivnu/imuno-
modulacnu liecbu, a to hlavne na vnutrozilové podanie polyklondlneho humanneho imunoglobulinu (IVIG).

Radikularny syndrom v lumbosakralnej oblasti podmieneny pseudoaneryzmou aorty - kazuistiky

Martinka I', Juréaga F', Grunt J2, Marton E?, Penxova B', Spalek P’
"Neurologickd klinika SZU a UN Bratislava

?Rddiodiagnostickd klinika UN Bratislava, pracovisko RuzZinov

3 Angiochirurgickd klinika NUSCH, Bratislava

Uvod: Naj¢astejsou pricinou radikularnych syndrémov v LS oblasti st vertebrogénne zmeny: diskopatie a spondylotické spinalna stenéza. V di-
ferencialnej diagnéze je potrebné zvazit diabetickl lumbosakrélnu plexopatiu, postradiacnt plexopatiu, plexitidy infekénej a autoimunitnej
etioldfie, kompresiu nervovych korenov, resp. lumbosakralneho plexu pri malignych tumordznych procesoch v oblasti malej panvy alebo pri
retroperitonedlnom hematome. Cielom nasej kazuistiky je prezentovat vzacny pripad pluriradikularneho syndréomu v LS oblasti, ktory bol pod-
mieneny iatrogénne spdsobenou pseudoaneryzmou aorty.

Kazuistika: 47-ro¢ny pacient bez vaznejsieho ochorenia vanamnéze. 1. 3. 2011 absolvoval trepanobiopsiu kostnej drene z lavej bedrovej kosti
pre splenomegdliu a leukocytdzu nejasnej etioldgie. Kratko po vykone zacal pocitovat bolesti v favej glutedinej oblasti s propagéaciou po dor-
zalnej a laterdlnej strane stehna a lytka. Po tyzdni sa pridruZila slabost lavej dolnej koncatiny, hypestéza a parestézie v dermatéme S1 vlavo,
pacient bol prijaty na nasu kliniku. Objektivne sa zistilo vyrazné oslabenie plantarnej a dorzalnej flexie nohy vlavo, oslabena flexia predkolenia
a nevybavny RSA vlavo. MR vysetrenim LS chrbtice sa zistili zmeny intenzity signalu a tekutinové loZiska v blizkosti lopaty bedrovej kosti viavo,
edém v oblasti Uponum. iliacus vlavo, cystoidnd formécia ventralne od massa lateralis os sacrum viavo s naliehanim na odstupujtice radiku-
larne $truktury sakrdlneho plexu viavo. Doplnili sme CT vysetrenie abdomenu a malej panvy, ktoré zobrazilo vyrazne sytiaci sa Utvar pozdiz
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massa lateralis vlavo. Radiolég stav uzavrel ako posttraumatickdi pseudoaneuryzmu. Pacient bol prelozeny na Angiochirurgickd kliniku NUSCH.
Po operdcii bolesti Uplne ustdpili, motoricky deficit a svalova slabost sa zmiernili.

Zaver: U dospelych pacientov su najcastejsou pricinou radikuldrnych bolestiv LS oblasti [ézie iv. diskov a spondylotickd spindlna stendza. U ka-
zdého pacienta s atypickymi subjektivnymi tazkostami a objektivnym nalezom je potrebné zvazit aj inu etioldgiu. V anamnéze je potrebné pa-
trat po nddorovom ochoreni. Ako dokumentuje aj nasa kazuistika, je nutné cielene patrat aj po iatrogénnych pricinach radikularnych syndré-
mov (poskodenie aorty, retroperitoneéliny hematém), nakolko tieto stavy obvykle vyzaduju chirurgicku intervenciu, ¢asto urgentnu.

Vzacna mistni komplikace gynekologické operace: postizeni nervus obturatorius — kazuistika

Matulova H
Neurologickd klinika LF UK a FN Hradec Krdlové

S poranénim nervus obturatorius se setka lékar zfidkakdy. Je popisovano pfi zZliomeninach stydké kosti, jako iatrogenni Iéze pfi operacich kycle
nebo operacich v malé panvi. Pfiznaky jsou relativné nendpadné, doInf koncetina se unavuje pfi chizi. Je oslabend addukce stehna, flexe v ko-
leni, rotace stehna, a to v disledku postizenim. obturator externus, m. pectineus, m. gracilis, m. adductormagnus, longus, brevis. Hypestézie
v distalni tfetiné vnitini plochy stehna mize nékdy zcela chybét. Diagndzu potvrdime jehlovym elektromyografickym vysetfenim adduktor(
stehna. V terapii se postupuje vetsinou konzervativné, nékdy je doporucovana chirurgickd lé¢ba.

Vlastni pozorovani: Zena (41 let) s negativni RA i OA absolvovala pro stiedné diferencovany dlazdicobunécny karcinom délozniho ¢ipku v lis-
topadu 2006 operaci dle Wertheima-Meigse (@bdominalnf hysterektomie s exenteraci uzlin). Bezprostfedné po operaci doslo ke slabosti pravé
dolni koncetiny, neurologem vysloveno podezreni na postizeni n. obturatorius vpravo. V lednu 2007 pri jehlové EMG nélez cerstvého total-
niho denerva¢niho syndromu v adduktorech pravého stehna. Zvolena konzervativni terapie postizeni n. obturatorius — rehabilitacni [é¢ba.
V kvétnu 2007 EMG nélez zlepsen — obraz lehké neurogenni [éze m. adductor magnus, stfedné tézké m. adductor longus. Pfi kontrole neurolo-
gem v ¢ervu 2007 byla pacientka klinicky témér v normeé, v planu byla komplexni [azeriska [é¢ba. Gynekologicka operace byla Uspésna, nebyla
nutnd chemo- ani aktinoterapie. Presto byla pacientka pfechodné v plném invalidnim dtchodu. Pfi kontrole v lednu 2013 konstatoval gyneko-
log, Ze nejsou zndmky recidivy onemocnéni.

Vybrana poranéni perifernich nervii na dolnich koncetinach

Mazanec R, Potockova V, Nedélka T
Neurologickd klinika 2. LF UK a FN v Motole, Praha

V dobé miru se vyskytuji poranéni perifernich nervi v traumacentrech ve 2-3 % Uraz. Souc¢asné s poranénim plexd a koren( je vyskyt 5 %. Pri-
¢inou jsou hlavné polytraumata pfi dopravnich nehodéch, sportovni Urazy a prdmyslova poranéni, méné casto pak oteviend a trzna zranén.
V diagnostice poranéni perifernich nervi je rozhoduji mechanizmus poranénti, klinicky nalez a elektromyografické vysetreni. Nej¢astéjsim me-
chanizmem poranéni jsou penetrujici rany, zhmozdén, trakce a ischemie nervu. Narlstd vyznam zobrazovacich vysetfeni, kromé rentgenu
a CT zobrazeni je to hlavné magneticka rezonance a sonografie. Vyznam elektromyografie spociva v rozliSeni neurapraxie, axonotméze s par-
cidlnim ¢i Uplnym denervac¢nim syndromem a neurotméze. Nej¢astéjsi jsou poranéni n. peroneus, nasleduje n. ischiadicus, n. tibialis a n. femo-
ralis. Pro n. ischiadicus jsou typické vysoké panevni léze pri fraktufe panve a luxace kycle. latrogenni poranéni se vyskytuji hlavné u TEP kycle
a kolene. N. peroneus je poranén pfi frakturdch fibuly a distorzich kolene, hlavné trakénim mechanizmem (91 %), neurotméze jsou vzacné (9 %),
¢asta jsou pozi¢nf traumata a iatrogenni Iéze (zevni fixatory, sadra). Vysledky konzervativni i operacni lécby n. peroneus jsou nejisté. N. tibialis
je vzacné poranén pifmo (fraktura tibie, oteviena poranéni). Léze byvaji ¢asto distalné za vnitinim kotnikem (jogging) nebo plantarné. Prefe-
ruje se konzervativni lé¢ba s vyjimkou otevienych poranéni. N. femoralis byva poranén vysoko v panvi spolec¢né s lumbalnim plexem (fraktury
panve, operace, hematomy), dale iatrogenné (katetrizace v tfisle, TEP kycle). Progndza je pfizniva pfi iatrogennim poranéni nebo po cviceni.
Obecné je operacni lé¢ba indikovana u otevienych poranéni s poruchou ¢itf a svalovou slabosti, u zavienych poranéni pfi trvani Uplného de-
nervacniho syndromu déle nez tfi mesice. Konzervativnf [é¢ba zahrnuje hlavné rehabilitaci s vyuzitim reflexnich a facilitacnich metod. Pfi Upl-
ném denervacnim syndromu je vhodna elektrostimulace a pfi reinervaci svalu (objevi se zaskuby) elektrogymnastika. Pfi trvani dplného de-
nervacniho syndromu déle nez je o¢ekavano jiz nenf pokracovani elektrostimulace indikovano.

Kazuistika pacientky s prokazanou mutaci v genu pro selenoprotein

Mrazova L', Vondracek P’, Fajkusova L? Hermanova M?, Oslejskova H'
"Klinika détské neurologie LF MU a FN Brno

2Centrum molekuldrni biologie a genové terapie, LF MU a FN Brno

3 1. patologicko-anatomicky ustav, LF MU a FN u sv. Anny

Mutace v genu pro selenoprotein (glykoprotein nachazejici se v endoplazmatickém retikulu célé fady tkanf) jsou spojeny s klinickou jednot-
kou zndmou jako rigid spine syndrom. Tento syndrom byl poprvé popsén v 60. letech 20. stoleti prof. Dubowitzem a je pro néj charakteri-
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stickd postupné progredujici svalova slabost, ¢asna rigidita patefe s omezenou hybnosti patefe a skolibzou. Onemocnéni byva doprova-
zeno i ¢asnymi respira¢nimi potizemi. Diagnostika onemocnénti je zaloZena na klinickém obraze, svalové biopsii a molekuldrné-genetickém
vysetren.

Kazuistika: Prezentujeme pripad pacientky sledované na sektorové neurologii pro periferni hypotonicky syndrom, postupné progredujici
svalovou slabost a omezenf hybnosti patefe s rozvojem skolidzy, kterd byla v 11 letech fedena operacné, po operaci nasledovalo respiracni
selhani s nutnosti domaci umélé plicni ventilace. Pacientka hospitalizovana v fijnu 2011(tedy ve 12 letech véku) na Klinice détské neurolo-
gie FN Brno, kde byla doplnéna fada vysetfenf véetné svalové biopsie, kde nélez kompatibilni s dg. myogenni |éze v jejichz obraze jsou po-
psany minicores a molekuldrné-genetického vysetieni novou metodou sequence capture-targeted resequencing. Tato pacientka byla prvni
pacientkou v Ceské republice vysetfenou touto metodou. U pacientky byl detekovan homozygotni vyskyt mutace ¢.895-898delGTCC v genu
pro SEPNT. Heterozygotnf vyskyt mutace byl potvrzen u otce a bratra pacientky.

Spektrum méné znamych klinickych potizi pacienti s myotonickou dystrofii

Parmova O', Voharika S'2
"Neurologickd klinika LF MU a FN Brno
2CEITEC - Stredoevropsky technologicky institut MU, Brno

Pozadi a cile: Myotonickd dystrofie (DM) je multisystémové onemocnéni s postizenim kosternich a hladkych svald, srdce, oci, endokrinniho,
gastrointestindlniho a centralniho nervového sytému. Je nejcastéjsi formou svalové dystrofie u dospélych. Typickymi projevy nemoci je pro-
greduijici svalova slabost a myotonie, jez se projevuje poruchou relaxace kosternich svali po volni kontrakci.

Pacienti a metodika: V neuromuskuldrnim centru FN Brno jsou ve sledovani pomoci registru svalovych dystrofii 124 pacientt s myotonickou
dystrofii 1. a 2. typu. U nemocnych jsou kromé bézné zndmych projevii nemoci sledovana i fada systémovych poruch. Tyto jsou zjistovany po-
moci validovanych dotaznikd.

Vysledky: Jednou z nejcastéjsich stiznosti pacientd (kromé typickych projevi myotonie a progredujici svalové slabosti) jsou svalové bo-
lesti. Dlouhodobd prevalence svalovych bolesti je uddvana nasimi pacienty s DM (pfi vyhodnoceni 102 odpovedi) v 61,8 %, z toho u nemoc-
nych s DM1 s ¢etnosti 71,4 % a 58,1 % u pacientl s DM2. Casto pacienti s DM taktéz udavaji hypersomnii. Nadmérna denni spavost dle li-
terarnich studii by mohla byt zplsobena centrdlni poruchou regulace spanku. Z vyhodnocenych 68 vysledk( az polovina nasich pacientd
(54,4 %) udava v rizné intenzité zvysenou ospalost béhem dne. Obsahlou oblasti potizi nemocnych jsou projevy dysfunkce gastrointestinal-
niho traktu, které jsou zplsobeny postizenim jak hladké, tak pfi¢cné pruhované svaloviny, ¢i nasledkem myotonie. Dysfagie se vyskytuje u na-
Sich pacientt (76 vysledkd) s cetnosti 30,3 %. Ze 116 vyhodnocenych dotaznikl vyluc¢ovani moci a stolice 60,3 % nasich pacientl s DM ma
s rdznou Cetnosti problémy s unikanim ridké stolice; pfitom 13,8 % nemocnych neni schopno nikdy zamezit Uniku vodnaté stolice a 34,5 %
pacientl neni schopno zamezit ani Uniku tuhé stolice. 44,1 % pacientl s DM trpi v rlizné intenzité inkontinenci moci a dokonce vice jak po-
lovina pacientd (50,8 %) udava, ze maji s rznou cetnosti potize s unikanim moci pfi ndmaze, zakaslani nebo kychnuti. Hyperhidréza je v li-
teratufe uvadeéna jako mozny symptom DM. Pfesna etiologie neni zndma, jako mozna pricina je uvddéno poskozeni autonomniho nervo-
vého systému nebo i centrdIniho a periferniho nervového systému. Zvysenym pocenim trpi pfi vyhodnoceni 101 odpovédi 47,5 % nasich
pacientd s DM.

Shrnuti: Vysetfovani pomoci strukturovanych dotaznikd ukazuje na signifikantni pritomnost systémovych potizi a je prvnim krokem ke stan-
dardizaci péce o tyto nemocné. Az na prekvapive zjisténou vysokou incidenci inkontinence stolice, kde vsak neni dostatek studii na srovnan,
zjisténa frekvence systémovych potiZi se vyraznéji nelisi od literarnich udaja.

latrogenni poranéni perifernich nervti pf¥i radikalnich gynekologickych operacich
(prehled a kazuistika)

Potockova V, Mazanec R
Neurologickd klinika 2. LF UK a FN v Motole, Praha

Obecné se cetnost iatrogennich poranéni perifernich nervl pohybuje v rozmezi mezi 10-15 %. U radikalnich panevnich operaci indi-
kovanych v gynekologii z ddvodu malignity je ndsledné poskozeni perifernich nervd pfitomno asi u 2 % pacientek. Nejcasteji poskoze-
nymi nervy byvaji n. femoralis, n. obturatorius, n. cutaneus femoris lateralis, n. genitofemoralis, n. peroneus communis a n. pudendus.
Obvykle se setkdvame s vice¢etnym postizenim perifernich nervd (napft. léze n. obturatorius je ¢asto doprovézend poranénim stejnostran-
ného n. femoralis). Plexopatie ¢i radikulopatie jsou pfitomny spise vyjimecné. Mezi nejc¢astéjsi mechanizmy poranéni nervl patii kom-
prese ¢i nadmeérna trakce. Komprese nervi je ¢asto zplsobena nevhodnym pouzitim retraktord a Spatnym polohovanim pacientky v pru-
béhu vykonu (napf. nedostatecné vypodlozeni oblastf kostnich prominenci v litotomické poloze s naslednou peronedlni parézou). Zéhy
po operaci, obvykle do 24 hod, pacientky zacinaji udavat nové vzniklou poruchu citi (napf. dyzestézie) na DK ¢i v oblasti perianogeni-
talnf, dale svalovou slabost DK a pfi postizeni n. pudendus se objevuje inkontinence moci a stolice. Mezi rizikové faktory vzniku neuro-
genni |éze patfi nevhodné polohovani v pribéhu operace, délka vykonu > 4 hod, obezita ¢i naopak pfilisnd hubenost, metabolické po-
ruchy (diabetes mellitus). K potvrzeni diagnézy ndm vedle objektivniho nalezu slouzi elektromyografické vysetteni (EMG), které dokaze
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stanovit rozsah a tizi poskozeni perifernich nervl. Progndza je ve vétsiné pfipadd pfizniva. Dle rliznych autord dochézi ke kompletni
Upravé u 70-90 % poranéni. Primérnd doba trvani symptomud poranéni nervu je asi 30 dnd. Soucasti konzervativni terapie je dtsledna
rehabilitace paretickych sval(, fyzikdIni terapie (elektrostimulace) a farmakoterapie neuropatické bolesti. Chirurgicka Iécba je indiko-
vana pfi pretéti nervu v pribéhu operace, dale pfi trvani symptomU a nepfitomnosti reinervacnich zmén na EMG vice nez tfi mésice po
vykonu.

Kazuistika: Zena (42 let), bez vyznamnych komorbidit, v prosinci 2013 provedena radikalni abdominalni hysterektomie + oboustranna
adnexektomie pro karcinom hrdla délozniho, pooperacné rozvoj parézy n. obturatorius vpravo s dyzestéziemi a motorickym defici-
tem, EMG prokézala izolovanou neurogennf lézi n. obturatorius vpravo. Prezentujeme klinicky nélez (vcetné videa) a elektromyograficky
nalez.

Traumatické neuropatie u déti

Stanék J
Oddeleni détské neurologie, FN Ostrava

Uvod: Pres velky vyskyt traumat v détském véku fesf elekromyografista traumatické léze perifernich nervd jen vzacné. Pro diagnostiku, indikaci
a nacasovani operacniho fesenf téchto lézi u déti hraje EMG zésadnf roli. Autor ve svém sdélenf pfedstavuje soubor détskych pacientt EMG la-
boratofe s traumaty perifernich nerva.

Soubor pacientt: V EMG laboratofi Oddéleni détské neurologie, FN Ostrava bylo v obdobi 2011-2014 vysetfeno 38 déti s traumaty perifernich
nervd s prameérnym veékem 9,3 let, s vyraznou prevahou chlapct (26 chlapct a 12 divek). Nejc¢astéjsi byly [éze nervd hornich koncetin (n. ulna-
ris, medianus, radialis) spojené s frakturami kosti paze a predlokti a s feznym poranénim. VSechna fezna poranéni byla osetfena primarni sutu-
rou. Dva pacienti potfebovali opakovany neurochirurgicky vykon. Zadny z pacientd s frakturou nebyl operovéan a nasledny prébéh reinervace
byl priznivy. Reinervace byla Uspésna i u vétsiny pacientd s jinymi mechanizmy urazu. Autor uvadi dvé kratké kazuistiky pacientd. Chlapec se
suprakondylickou frakturou humeru vlevo s vyraznym posunem a tézkou Iézi n. medianus, ulnaris i radialis zUstal bez nutnosti operacniho za-
kroku na nervech vzhledem k nasledné priznivé reinervaci. Divka s raritni neuropatii n. cutaneus antebrachii lateralis vzniklé iatrogenné po od-
béru krve v kubité vykazovala rovnéz dobrou Upravu stavu.

Zavér: Vlysetreni traumatickych lezi perifernich nervi tvorf jen malou ¢ast pacientd v pediatrické EMG laboratofi. Poranénf se vyskytuje nej-
Castéji u chlapcl ve véku kolem 10 let pfi sportovnich a dalsich volnocasovych aktivitach s frakturami a feznymi poranénimi hornich koncetin.
Sledovéni postupu reinervace vyzaduje opakovana EMG vysetreni s logickym nacasovanim a ve spolupraci s neurochirurgem vcasnou indi-
kaci operacniho zakroku. Progndza poranéni nervli u déti je vétsinou prizniva. | tézké vicecetné léze nervi spojené s frakturami kosti koncetin
se Casto upravuji bez nutnosti opera¢niho zakroku.

Eozinofilna fasciitida — nase sktisenosti s diagnostikou a liecbou

Spalek P', Meciarova I2, Martinka I'
"Centrum pre neuromuskuldrne ochorenia, Neurologickd klinika SZU a UN Bratislava
2Alpha medical patolégia, UN Bratislava

Uvod: Eozinofilna fasciitida (EF) je vzacne, sklerodermii podobné ochorenie s nejasnou etiolégiou a patogenézou. Na zéklade viacerych kli-
nickych a laboratérnych indicif sa predpoklada imunopatologicka etiopatogenéza. Postihnuté su koncatiny, obvykle symetricky, u niektorych
pacientov su aj trup a brucho. EF sa klinicky manifestuje opuchmi, indurdciou a zhrubnutim koze a podkozného tkaniva. Pacienti sa stazuju
na myalgie, stuhnutost, niektori pacienti udavaju aj svalovu slabost a unavitelnost. Hlavnymi laboratérnymi nélezmi su eozinofilia a hyperga-
maglobulinémia. V liecbe su Ucinné kortikosteroidy.

Ciel* Poukézat na nase skusenosti s diagnostikou a lie¢bou EF u dvoch pacientov.

Subor pacientov: V r. 2006 sme u 51-ro¢ného muza a v r. 2013 u 31-ro¢nej Zeny stanovili dg. eozinofilnej fasciitidy na zaklade odportcanych
diagnostickych kritérif. Velké (zékladné) kritéria: a) opuch, induracia a zhrubnutie koze a podkozného tkaniva; b) biopticky nalez zhrubnutia fas-
cie s akumulaciou lymfocytov a makrofadgov s alebo bez eozinofilnej infiltracie. Malé kritéria: a) eozinofilia 0,5 x 109/1; b) hypergamaglobuliné-
mia 1,5g/l; ¢) svalova slabost a/alebo elevovana hladina aldolazy; d) ,pomarancova” kozZa; e) hyperintenzivna fascia v MR T2 vazeni. Vylucuju-
cim kritériom je diagndza systémovej sklerézy. Diagndzu EF potvrdzuje pritomnost oboch velkych kritérii alebo pritomnost jedného velkého
kritéria plus pritomnost aspon dvoch malych kritérif. Klinické a bioptické nalezy u nasi pacientov spinali obe velké diagnostické kritéria. Pacienti
mali pritomné aj tri malé kritéria — vyrazna eozinofilia, hypergamaglobulinémia a svalové slabost. Obom pacientom sme ordinovali predni-
zon v Uvodnej davke 1 mg/kg/den. Klinické zlepSovanie trvalo u pacientky niekolko tyzdnov, u pacienta aZ niekolko mesiacov. Rychly pokles
a Uprava eozinofilie boli predzvestou klinického zlepSovania.

Zaver: Na diagnozu eozinofilnej fasciitidy je potrebné mysliet u pacientov s myalgiami, subkutdnnou induraciou koncatin, eozinofiliou a hy-
pergamaglobulinémiou. Po potvrdeni diagndzy je lie¢bou volby kortikoterapia.
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Svalové krce

Spalek P
Centrum pre neuromuskuldrne ochorenia, Neurologickd klinika SZU a UN Bratislava

Svalové ke su charakterizované néhlou involuntarou kontrakciou svalu, ktora je sprevadzana intenzivnou bolestou svalu. Bolest pri svalo-
vych kf¢och vznika v désledku vysokého napatia svalovych vidkien, fokélnej ischémie, biochemickych zmien a hromadenia metabolitov pocas
prolongovanej svalovej kontrakcie. Tieto zmeny sposobuju mechanickd a biochemicku aktivaciu nociceptivnych receptorov vo svaloch. Sva-
lové kice su nespecifickym priznakom. Klinicka zavaznost kfcov je variabilna. Svalovy ki je obvykle krdtkodoby benigny stav, ale na druhej
strane, moze byt priznakom zdvazného ochorenia, napr. amyotrofickej laterdlnej sklerdzy. Svalové kice, najma intenzivne a ¢asto sa opakuj-
Uce, byvaju spojené aj so zvysenym uvolfiovanim myoglobinu a kreatin-kindzy zo svalovych vidkien do séra. Etiopatogeneticky sa rozlisuju pri-
marne a sekunddrne svalové kfce. Primdrne svalové kice nemaju ziadnu identifikovatelnt pri¢inu, oznacuju sa aj ako idiopatické benigne sva-
lové kice. Odhaduje sa, ze v priebehu zivota sa idiopatické svalové kice manifestuju az u 75 % populdcie. Napriek ,benignemu” charakteru
mnohf pacienti vnimaju primarne kice ako velmi obtazujlce. Primérne svalové kfce sa vyskytuje ve dvoch zakladnych forméach: 1) Primarne sva-
lové kice so vznikom v klude. Vyskytuju sa najma u starsich jedincov a u tehotnych Zien. Najcastejsie ide o no¢né kice svalov dolnych koncatin,
ktoré pri castej frekvencii zapricinuju vyrazny dyskomfort a poruchy spanku. 2) Primarne ndmahové alebo pondmahové svalové kice. Vznikaju
pocas svalovej aktivity alebo tesne po prechadzajlicej svalovej aktivite. Okrem vycerpania energetickych substratov vo svalu sa spoluuplatriuju
aj dalsie provokacné faktory — neobvykly svalovy pohyb, chlad (alebo naopak horticava), prerusovanie fyzickej namahy. Vyskytuju sa aj u Spor-
tovcov. Sekundérne svalové kice sa vyskytuju ovela zriedkavejsie. SU prejavom, niekedy prvym, réznych ochorent. Patria k nim: 1) Ochorenia
periférneho motoneurénu a periférnych nervov — amyotrofickd lateralna skleréza, bulbospinalna amyotrofia, spindlne amyotrofie, polyneuro-
patie réznej etioldgie, radikulopatie a radikulitidy, neuromyoténia. 2) Svalové ochorenia — metabolické myopatie, dystrofinopatie, kaveolinopa-
tie, myozitidy, atd. 3) Celkové ochorenia — diabetes mellitus, hypotyredza, hepatopatie, cirhdza, poruchy elektrolytov (najma hypomagnezémia
a hypokalciémia), chronické renalna insuficiencia, dialyzovani pacienti, atd. 4) Liekmi a toxinmi indukované svalové kice — statiny, fibraty, diu-
retikd, laxancid, alkohol, rézne navykové latky. Svalové kice moze spdsobovat aj konzumdcia kavy, resp. kofeinu, preto sa pri zneschopriujtcich
svalovych kf¢och odporica jednoduchy pokus s vysadenim kavy.

Diagnostika: Rozhodujticim krokom v diagnostike svalovych kicov je odliSenie, ¢i sa jedna o primarne alebo sekundarne svalové kfce.
Liecba: Liecba primarnych svalovych kfcov je symptomaticka (karbamazepin, gabapentin, pregabalin, magnézium, cvicenie, strecing).
Indikaciou pre symptomaticku farmakologicku liecbu su ¢asté a intenzivne svalové kf¢e a no¢né kfce, ktoré vyznamne obmedzuju spanok.
Viyznamnu Ulavu pacientom s no¢nymi svalovymi kicami prindsa najma karbamazepin. Pri sekundérnych svalovych kf¢och je rozhodujuca kau-
zalna, resp. patogeneticka liecba zakladného ochorenia. V pripade potreby sa indikuje symptomaticka farmakologicka liecba aj pri sekundar-
nych svalovych kf¢och.

Betametazon v liecbe algickych muskoloskeletalnych ochoreni

Spalek P, Satko M2
"Centrum pre neuromuskuldrne ochorenia, Neurologickd klinika SZU a UN Bratislava
?Pracovisko magnetickej rezonancie, UN Bratislava, pracovisko RuZinov

Betametazon je synteticky glukokortikoid, ktory ma cely rad velmi efektivnych terapeutickych tcinkov: protizapalovy, imunosupresivny, pro-
tialergicky, antiproliferativny, antiexudativny a znizujuci mikrovaskuldrnu permeabilitu. Prostrednictvom svojich primdarnych tGcinkov ma beta-
metazon vyznamny sekundarny analgeticky efekt. Betametazon sa pouziva v injekénej forme, jeho hlavnou indikéciou su bolestivé zapalové
stavy, pricom sa vyuzivaju najma jeho primdrny protizdpalovy a sekundarny analgeticky Ucinok. Betametazén mé dve zlozky — betameta-
z6n fosfat a betametazon dipropionat. Rychly terapeuticky nastup Ucinku po aplikacii betametazénu je mozny vdaka rozpustnosti a rychlej
absorpcii betametazén fosfatu. Prolongovany Ucinok betametazénu umoziuje svojim dlhym biologickym pol¢asom eliminacie betameta-
zo6n dipropionat. Betametazon inj. sa pouziva v ortopedickych indikaciach, najma v intraartikularnej aplikacii. Intraartikularna aplikacia kor-
tikoidov sa odporuca najviac 2-3-krat ro¢ne. Pri ¢astejsej aplikdcii dochadza k predcasnej degradacii chrupky, tvorbe chondralnych nekréz
a moze dojst k vzniku ,destrukenej” artropatii podobnej Charcotovej. V neurologickych indikaciach sa betametazén aplikuje injekéne dvomi
sposobmi: a) cielend lokalna aplikdcia — algické kompresivne vertebrogénne koreriové syndromy, tzinové Iézie periférnych nervov; b) intra-
muskularna aplikdcia —algické vertebrogénne radikuldrme syndrémy (hernie iv. diskov, spondylotickd spinédlna stendza), sekundarne myalgie,
entezopatie, artralgie, dekompenzovana osteoartréza, spondylartroza, coxartroza, fokdlne myozitidy, reaktivne algické stavy réznej etiolo-
gie, Uzinové |ézie periférnych nervov. U algickych muskuloskeletdinych stavov betametazén v intramuskuldrnej aplikdcii dosahuje vyznamné
znizenie intenzity bolesti a zlepsenie funkenych schopnosti. Ulava je subjektivne najvyraznejsia v 1. tyzdni po aplikacii betametazénu. Davka
a frekvencia pripadného opakovaného podavania betametazénu zavisia od zavaznosti stavu pacienta a od terapeutickej odpovede. Pri intra-
muskularnej aplikacii betametazénu je nutné dodrziavat asepsu, injekciu betametazénu aplikovat hlboko do svalu za sterilnych podmienok.
Lokalne neziaduce Ucinky ako hyperpigmentacie alebo hypopigmentacie koze, subkutanna a kutanna atrofia a sterilny absces sa vyskytuju
velmi vzacne. Sucastou prednasky je niekolko kazuistik poukazujtcich na indikédcie a vysledky liecby betametazonom u pacientov s algic-
kymi muskuloskeletalnymi ochoreniami, vratane reaktivnych bolestivych stavov pri neuromuskularnych ochoreniach a pri kombinovanej
etiopatogenéze.
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Lambert-Eatonov myastenicky syndrom - literarny prehlad a stubor patich pacientov

Spalek P, Cibuléik F', Vincent A2
"Centrum pre neuromuskuldrne ochorenia, Neurologickd klinika SZU a UN Bratislava
?Neuroscience Group, Institute of Molecular Medicine, John Radcliffe Hospital, Oxford, UK

Uvod: Lambert-Eatonov myastenicky syndrom (LEMS) je vzacne autoimunitné ochorenie nervosvalového spojenia, ktoré zapricinuji autopro-
tildtky proti presynaptickym napatovo-zavislym kalciovym kanalom (voltage-gated calcium channels) typu P/Q. Protilatky inhibuju vstup kalcia
do presynaptickych zakonéent, ¢o brani fuzii acetylcholinovych vezikul s presynaptickou membranou a spésobuje blokadu uvolfiovania ace-
tylcholinu z presynaptickych zakonceni. LEMS sa u 50-60 % pacientov vyskytuje ako paraneoplastické ochorenie, naj¢astejsie je asociované
s malobunkovym karcindmom plic. Idiopaticka (nenddorova) forma sa vyskytuje u 40-50 % pacientov.

Ciel prace: Poukézat na nase skusenosti s diagnostikou a liecbou idiopatickej formy LEMS.

Subor pacientov: Pat pacientov, traja muzi a dve Zeny, vek pri vzniku 9-48 rokov. Doba sledovania 1-28 rokov. U vietkych pacientov bola slabost sva-
lov panvového pletenca a proximalneho svalstva dolnych koncatin prvym priznakom. Chronicko-progredientny vyvoj s generalizaciou svalovej slabosti
a Unavy mali $tyri pacienti. Subakutny vznik LEMS aj s myalgiami mal jeden pacient. Vietci pacienti mali inhibované (nevybavné alebo nizke) RSO. Ve-
getativne priznaky (xerostémia, obstipacia) mali traja pacienti. Ziadny pacient nemal bulbarne, respiracné, ani okohybné priznaky. Diagnézu LEMS sme
potvrdili u vietkych pacientov nalezom vyrazného vzostupu (0 300-500 %) amplitudy evokovanej odpovede (CMAP) pri testovani neuromuskularnej
transmisie vysokofrekvencnou stimuldciou (30 Hz) a dékazom pozitivnych autoprotildtok v sére proti napatovo-zavislym kalciovym kanalom. Patranie po
nadorovom ochoreni bolo u vsetkych pétich pacientov negativne, vratane opakovanych CT vysetreni hrudnika. Pacientom sme ako liecbu prvej volby
ordinovali kombinovanu imunosupresivnu lie¢bu (prednizon a azatioprin), u pacientky so subakdtnym vznikom LEMS sme indikovali aj plazmaferézu.
Vysledky liecby: Jeden pacient — klinickd remisia, Ctyri pacienti — zretelne zlepseny stav, u troch z nich je nutna dlhodobd udrzovacia imuno-
supresivna lie¢ba azatioprinom.

Zaver: LEMS pre vzacny vyskyt a imitaciu inych ochoreni spdsobuje znac¢né diagnostické tazkosti. Diferencidlne diagnosticky je potrebné
LEMS odlisit od myasténie gravis, motorického variantu CIDP, chronickej polymyozitidy, od myopatii s predilekénym postihnutim svalov pan-
vového pletenca a od adultnej formy spindlnej amyotrofie. Pacienti s v¢as diagnostikovanym a adekvatne lie¢cenym LEMS maju dobrt pro-
gnézu, ochorenie neskracuje dizku Zivota.

Validace ceské verze Komplexniho protokolu kvantitativniho testovani senzitivity

Srotova |, Kincové S, Vickova E, Bednafik J
Neurologickd klinika LF MU a FN Brno
CEITEC - Stredoevropsky technologicky institut MU, Brno

Uvod: Komplexni protokol kvantitativniho testovanf senzitivity (QST) (Rolke, 2006), zahrnujici kvantifikované hodnocenf iroké $kaly modalit
termickeé, algické, taktilni a vibra¢ni citivosti, je v soucasné dobeé ¢asto vyuzivanym nastrojem pro kvantifikaci senzitivity a hodnoceni tzv. sen-
zitivniho profily, a to zejm. u pacientt s neuropatickou bolesti. Jeho zafazeni do diagnostického algoritmu pfispiva k prohloubeni a rozsifeni
klinickych informaci o testovaném pacientovi, a na skupinové trovni ma potencial prispét k odhaleni patofyziologickych mechanizmd vzniku
bolesti. Protokol obsahuje slozité slovni instrukce, které je pro dosazeni standardizovaného vystupu nutné presné nasledovat, coz implikuje
nutnost validace jeho jazykovych mutaci.

Soubor a metodika: Publikované standardizované slovni instrukce ke komplexnimu QST protokolu byly prelozeny metodou ,forward-back-
ward translation”. Pro potfeby validace byl pomoci takto vytvorené ceské jazykoveé verze slovnich instrukci nasledné vysetfen komplexni QST
protokol na HKK i DKK u souboru zdravych dobrovolnikd (n = 70) a pacientt s periferni neuropatickou bolestf pfi diabetické neuropatii (n = 30)
a centralni neuropatickou bolesti pfi roztrousené skleréze (n = 33). Hodnocena byla srozumitelnost a casova narocnost protokolu. Bylo prove-
deno srovnani vysledkd mezi soubory pacientt s neuropatickou bolestf a zdravych dobrovolnikl za Gcelem ovéreni validity protokolu v kon-
firmaci léze somatosenzitivniho nervového systému a souvisejici neuropatické bolesti.

Vysledky: Slovnf instrukce pouzivané v ramci QST protokolu prokdzaly dobrou srozumitelnost pro viechny testované skupiny pacientd.
Vysetfeni celého protokolu je pomérné casové narocné. U zdravych dobrovolnikd trvé v jedné lokalizaci pfiblizné 20-30 min a prodluzuje
se s tizi senzitivniho deficitu. Pfi skupinovém hodnocenf vykazovaly vsechny senzitivni (ale nikoli algické) prahy vysoce signifikantni elevaci
hodnot u pacientl s neuropatickou bolesti (centralni i periferni). Algické prahy vykazovaly obecné daleko vyssi interindividudlni variabilitu
a u pacientl s neuropatickou bolesti se vyskytovala fada abnormit ve smyslu hypo- i hyperalgézie. Dynamicka mechanicka alodynie a tzv. pa-
radoxni vniman{ chladovych podnétl jako horkych nebyly u zdravych dobrovolnikl zaznamendny, zejm. druhy ze zminénych parametrd byl
vsak velmi casty u pacientd s neuropatickou bolesti. Pfi hodnoceni protokolu jako celku byla signifikantni abnormita > 2 hodnocenych para-
metrd zaznamendana u 98 % pacientl s neuropatickou bolestf, ale pouze u 12 % zdravych kontrol.

Zavér: \lytvorena ceska jazykova verze slovnich instrukci ke QST protokolu prokézala uspokojivou a s pdvodni jazykovou verzi srovnatelnou
validitu v diagnostice senzitivnich abnormit a souvisejici neuropatické bolesti a Ize ji doporucit pro pouziti v klinické a experimentalni praxi
v Ceském jazykovém prostred;.

Prace byla podpofena grantem IGA MZ CR NT 13523-4 a MZ CR - RVO (FNBr, 65269705) a internimi zdroji CEITEC MUNI.
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Vliv teploty na kozni periodu ttlumu

Stétkarova I', Kofler M?, Vasko P, Bogek V', Valls-Solé J2
"Neurologickd klinika 3. LF UK a FN Krdlovské Vinohrady, Praha
2Department of Neurology, Hochzirl Hospital, Zirl, Austria
3Hospital Clinic | Provincial de Barcelona, Spain

Uvod: Kozni perioda Gtlumu (CSP) je spinalni inhibicni reflex, ve kterém se zapojujf tenkd aferentni viakna A-delta a silnd eferentnf vldkna alfa
motoneurond. Zatim nebyl zkouman vliv teploty na tento reflex.

Cil: Chtéli jsme zjistit, zda ma na genezi CSP vliv rliznd teplota koncetiny v jeji akrdlni ¢asti. Pfedpokladali jsme, Ze zmény teploty koncetiny
ovlivni parametry CSP, a to zejm. v jeji eferentni ¢asti.

Material a metodika: U 27 zdravych dobrovolnikd (11 muzd, vék 22-58 rokd) jsme vysetfovali motorické a senzitivni vedenf vidkny n. media-
nus a n. ulnaris véetné F-vin. Vysetieni CSP bylo provedeno po bolestivé stimulaci ukazovéku s referen¢nimi elektrodami umisténymi nam. ab-
ductor pollicis brevis pfi pokojové teploté, po ponoreni predlokti do 42 °C teplé vody a po ponofenf do 15 °C studené vody. Vysledky jsme sta-
tisticky porovnavali pomoci ANOVA testu.

Vysledky: Pfi chladu byly prodlouzené distalni a proximalni motorické a senzitivni odpovedi vcetné F-vin a byly snizené rychlosti vedeni mo-
torickymi a senzitivnimi vlakny. Zacatek a konec CSP byl prodlouzeny, ale délka CSP byla beze zmény. Po zahféti koncetiny byly tyto zmény
nevyznamné.

Zavér: Prodlouzeni zacatku a konce CSP bez zmény délky trvani béhem ochlazeni koncetiny je déno snizenim rychlosti vedeni v aferentni i efe-
rentni ¢asti CSP. Pfi interpretaci nalez( CSP v klinické praxi je dUlezité brat v dvahu vliv teploty.

Prace byla podpofena vyzkumnym projektem Univerzity Karlovy PRVOUK P34, IGA NT 13693 a 260045/SVV/2014.

Relapsujtica izolovana myozitida m. rectus lateralis — kazuistika

Turcanova Koprusakova M, Grofik M, Kurca E
Neurologickd klinika JLF UK a UN Martin

Orbitadlna myozitida je zapalovy proces, ktory primédrne postihuje extraokuldrne svaly. Postihnutf s predovsetkym mladi dospeli okolo 30. roku
veku, s miernou prevahou Zien. Klinicky obraz zahffa orbitalnu a periorbitalnu bolest, poruchu pohybu o¢ného bulbu, diplopiu, exoftalmus,
opuch viecka, hyperémiu spojovky. Akitna manifestéacia je typicky unilaterdlna, s velmi dobrou odpovedou na kortikoidy. Avsak moze ist aj
o chronické resp. rekurentné pripady, ktoré postihuju obidve orbity. Mnoho zépalovych, vaskulédrnych, neoplastickych a infekénych ochorent
postihujucich extraokuldrne svaly a iné tkaniva orbity moze imitovat orbitdlnu myozitidu. V diferencidlnej diagnostike treba predovsetkym od-
|i3it thyroidnu orbitopatiu, orbitdlnu celulitidu, tumor orbity a iné nespecifické zdpalové procesy. V kazuistike uvddzame pripad 62-ro¢ného
pacienta s rekurentnou izolovanou myozitidou m. rectus lateralis dx s velmi dobrou odpovedou na liecbu kortikoidmi a s naslednym relapsom
izolovanej lézie m. rectus lateralis sin v kontralaterdlnej orbite. MR vysSetrenie mozgu a orbft zobrazilo edematézne zhrubnuty m. rectus latera-
lis vpravo a nasledne pri recidive vliavo. V ramci diferencidlnej diagnostiky boli u pacienta zistené zvysené titre onkomarkerov CA 72-4 a CEA.
PET/CT ani ostatné vysetrenia viak jednoznacny maligny proces nezachytili. Na zéklade klinického priebehu, vysledkov vysetrenf ako aj
promptnému efektu kortikoidov predpokladame, ze by mohlo ist o recidivujicu idiopatickd okuldrnu myozitidu avsak pre pozitivitu onkomar-
kerov nemozno jednoznacne vylucit ani zriedkavu paraneoplastickd okularnu myozitidu zatial pri nezistenom origu.

Vysetieni senzitivity — prehled pouzivanych metod

VI¢kova E, Srotova |, Bednaiik J
Neurologickd klinika LF MU a FN Brno
CEITEC - Stredoevropsky technologicky institut MU, Brno

Viysetfeni citlivosti patii mezi nejnaroc¢néjsi soucasti klinického neurologického vysetreni, vyzadujici detailni edukaci pacienta a nésledné
pacientovu koncentraci a spolupraci. Pfi spravné metodice vysetienf a jeho exaktnim zhodnocenf Ize ¢asto odhalit i diskrétni poruchy citli-
vosti, kterych si pacient nemusi byt védom nebo neni schopen je validné popsat. Cilem prehledného sdélenti je shrnout nejcastéji pouzivané
metody vysetreni bézné hodnocenych senzitivnich a algickych modalit (taktilni, vibracni a termické ¢iti, termoalgické ¢iti, hodnoceni hluboké
tlakové bolesti a déle mechanicka algicka citlivost a hodnoceni dynamické mechanické allodynie), vcetné interpretace jejich nélezl a vyuzi-
mikvantitativni aZ po ndro¢né metody kvantitativni. Kvalitativni metody poskytuji zakladni informaci typu ano-ne o vyskytu hrubé abnormity
prislusné testované senzitivni modality, a to vétsinou pouze ve smyslu hypestézie pro testovany podnét, ktery nema jasné definované a stan-
dardizované parametry (nekalibrovana ladicka, bézna steticka, zkumavka s teplou/chladnou vodou, nekalibrovany spendlik). Semikvantitativnf
metody vyuzivaji standardizovany podnét jedné konstantni intenzity a kvantifikuji jeho percepci napr. vyjadienim poctu podnétl percipova-
nych z ur¢itého poctu podnétl aplikovanych (napt. Tip Therm, Neuropen, 10g monofilamentum, kalibrovany stétec). Oproti metodam kvanti-
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tativnim jsou kvalitativni a semikvantitativni metody v bézné klinické praxi vyuzivany podstatné castéji. Jejich vyhodou je rychlost a metodicka
nendro¢nost testovani a sirokd dostupnost pouzivanych pomUtcek. Nevyhodou je naopak skute¢nost, ze poskytuji pouze orientacni informaci
o citlivosti pro danou modalitu a spolehlivé detekuji vétsinou az pokrocilé poruchy senzitivity. Kvantitativni metody umoznuji kvantifikaci per-
cepce pro dany podnét, vyjadfenou vétsinou formou senzitivniho ¢i algického prahu i senzitivity pro pfislusnou modalitu, a to pouzitim na-
strojU (Ci pristrojd) s plynule nebo stupnovité se ménici intenzitou aplikovaného podnétu (sada Semmes-Weinsteinovych filament, set kalibro-
vnych Spendlikd, kalibrovana ladicka, kalibrovany tlakomér, pocitacem asistované stanoveni termickych, termoalgickych a vibracnich prahd).
Tyto metody, souhrnné oznacované terminem kvantitativni testovani senzitivity (Quantitative Sensory Testing; QST), jsou casové a metodicky
gnostickou validitou, potencidlné diagnostikujici i klinicky méné vyjadrené abnormity (a to jak ve smyslu hypestézie a hypoalgézie, tak také hy-
peralgézie, ev. hyperstézie) a jsou lépe vyuzitelné napf. pro longitudinélni sledovani pacientd. Tyto metody se ¢astéji uplatnuiji v klinickych stu-
diich a jsou nezastupitelné v diagnostice neuropatie tenkych vidken.

Prace byla podporena grantem IGA MZ CR NT 13523-4 a MZ CR — RVO (FNBr, 65269705) a internimi zdroji CEITEC MUNI.

Guillaintiv-Barrého syndrom a jeho varianty

Voharka S
Neurologickd klinika LF MU a FN Brno
CEITEC - Stredoevropsky technologicky institut MU, Brno

GuillainGv-Barrého syndrom (GBS) je vzacné (1-2/100 tis. obyvatel/rok) monofazické onemocnéni charakteru akutni periferni neuropatie, v na-
Sich zemépisnych sitkach obvykle demyeliniza¢niho typu. Pfedchazi zpravidla infekéni onemocnéni HCD (50 %) nebo primoinfekce campylo-
bacter jejuni (30 %). Kromé symetrické slabosti se objevuji i dorzalgie a radikuldrni bolesti. Postizeni kranialnich nervi je casté. Léze n. facialis
(¢asto oboustranna) se vyskytuje az v 70 % pripadl. Nachazime také poruchy senzibility a dysautonomii. Vrchol potizi nastava zpravidla mezi
prvnim a druhym tydnem. Arbitrarni hranici progrese jsou ctyfi tydny. Diagnostika je zaloZena na typickém klinickém obrazu, elektrofyziolo-
gickém vysetfeni a vysetfenf likvoru (typicka proteinocytologicka disociace, mirna pleocytéza vsak diagnézu GBS nevylucuje). Terapie je imu-
nomodulac¢ni: IVIG v dévce 2 g/kg t. hm. po dobu péti dnli nebo provedeni série vyménnych plazmaferéz. Obé varianty jsou co do efektu srov-
natelné. Aplikace imunoglobulinG ma méné nezadoucich Ucinkd. Dllezita je také symptomaticka a podplrna terapie zvldsté u nemocnych
v zadvazném stavu (uméela plicni ventilace, dlouhodobé upoutani na Izko). Progndéza nemoci je celkove velmi dobra. Mortalita se uvadi v roz-
mezi 2-5 %, trvald zavazna rezidua zUstavaji po prodélani choroby asi 5 % pacientd.

Varianty: Axonalni typ GBS charakteristicky pro Asii (Cina, Japonsko) je v kavkazské populaci vzacny. Klinicky se nelis od klasické demyelini-
zacni formy onemocnéni. Miller-Fischerdv syndrom (MFS) s triddou pfiznakl areflexie, oftalmoplegie, ataxie a vyskytem protildtek proti GQ1b
je v kavkazské populaci taktéz vzacnou poruchou. Incidence je 1-2 pripady/mil. obyvatel/rok a predstavuje jen 1-5 % pripad GBS (v Japon-
sku az 25 %). Bickerstaffova kmenova encefalitida je progresi MFS do mozkového kmene a projevuje se poruchami védomf a/nebo znamkami
postizeni pyramidové drdhy. Terapie je u téchto vyjmenovanych forem stejnd jako u klasické demyelinizacni formy GBS: tedy IVIG nebo vy-
ménné plazmaferéza.

Jak pozname adultni formu Pompeho nemoci

Voharika S.
Neurologickd klinika LF MU a FN Brno
CEITEC - Stredoevropsky technologicky institut MU, Brno

Pompeho nemoc (glykogendza typ 2, deficit alfa glukosidazy) je autozomalné recesivni dédi¢né metabolické onemocnénti, jehoz podkladem
je defekt lysozomalnf kyselé alfa glukosidazy, coz vede k hromadéni-stradani lysozomalniho glykogenu v bunkach a tkdnich s néslednou dys-
funkci predevsim ve svalové tkani srdce a kosternich svalech. Pribéh je velmi variabilni: od tézkého rychle progredujiciho postizeni novoro-
zencl (klasickd infantilni forma) po postupné postizeni s manifestaci v détstvi ¢i pozdni dospélosti. Je-li enzym stépici glykogen alespon ¢as-
tec¢né funkeni, vznikd tzv. pozdnf (juvenilni ¢i adultnf) forma onemocnénti. Tato situace nastava, kdyZz vznikne zavazna mutace jedné alely a leh¢f
na druhé. V kavkazské populaci je u adultni formy daleko nej¢astéjsi mutace charakteru nukleotidové substituce v intronu 1: ¢=32-13T>G
(IVS1-13T>G), kterd se vyskytuje v 36-90 % pripadU. Jde o mutaci, kterd zplsobuje vyznamné snizenou aktivitu alfa glukosidazy, ale Gplné ji ne-
blokuje. To vede k méné progresivnimu fenotypu. Rozpéti manifestace nemoci je u této formy od prvni do sesté vékové dekady. Hlavnim pro-
jevem je kofenova a axialni svalovd slabost, ktera postupuje a vyznamné zasahuje dychaci svalstvo. U téchto nemocnych nebyvé srdce zvét-
Sené. Potize nejsou specifické a podobaji se jinym zvl. pletencovym svalovym dystrofiim, coz vede k zfetelnému zpozdéni spravné diagnézy.
To se pohybuje kolem osmi rokd. Pi podezieni na Pompeho nemoc méme tfi diagnostické Urovné. Prvni je skriningové vysetreni pomoci testu
suché kapky (Dried Blood Spot; DBS). Potvrzeni diagndzy se provadi vysetfenim aktivity GAA v leukocytech. DNA vysetfenti je dileZité prede-
vsim pro detekci prenasect v rodiné.
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