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Extrapyramidovy systém - anatomia
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Extrapyramidoveé syndromy - delenie

- Hypokineticky syndrom

- Hyperkineticky syndrom
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Hypokineticky syndrom

- Bradykinéza — patologicky spomaleny pohyb
- Hypokinéza — znizena amplitida pohybov

- Akinéza — porucha iniciacie pohybov

- Rigidita — zvySenie svalového tonusu (na rozdiel
od spasticity kladie odpor pohybu v celom
priebehu - fenomén olovenej trubice, fenomén
ozubeného kolesa)



Parkinsonsky syndrom

- Bradykinéza (hypokinéza, akinéza) + minimalne
1 z nasledujuacich:
= Rigidita
= Pokojovy tras



Parkinsonky syndrom - etiologia

= Parkinsonova choroba 80%

= Neurodegenerativne ochorenia 10%
o Atypicky parkinsonizmus
 Progresivna supranuklearna obrna
- Kortikobazalna degeneracia
= Multisystémova atrofia
» Demencia s Lewyho telieskami

= Sekundarny 10%

= Poliekovy, vaskularny, toxicky, potrazovy,
postencefalicky



Hyperkineticky syndrom

* Tremor

- Chorea

- Balizmus

- Dystonia

- Myoklonus
 Tiky



Tremor

- Rytmicka oscilacia ¢asti tela okolo kibu

- Striedavé stahy svalovych agonistov a
antagonistov

- Dif.dg. — rytmicky myoklonus, dystonicky tras



Delenie

- Podl'a anatomickej lokalizacie — najma HK

- Podl'a polohy, v ktorej je maximalny tras
= Pokojovy (parkinsonsky)
» Posturalny (esencialny, fyziologicky, poliekovy)
= Kineticky/inten¢ny (cerebellarny)

- Podla frekvencie

» Podl'a amplitudy



Anamneza

Anatomicka lokalizacia tremoru?
Vyskyt pri Specifickej ¢innosti?
Vek vzniku? (zvacsa PD>ET)

Priebeh? (progresivny — PD, staticky — ET, nahly
zaciatok a koniec — psychogénny?)

Faktory, pri ktorych zlepsenie/zhorsenie? —
alkohol, uzkost, inava, psych. koncentracia

> whbF

o

Liekova anamnéza
Spomalenie/stuhnutie v anamnéze
Znamky metabolickych ochoreni? — SZ,...
Rodinna anamnéza

© © N o



Klinicke vysetrenie
« Anatomicka lokalizacia — ruka, HK, hlava, brada, DK,
trup
- Symetricky/asymetricky

- Poloha — pokojovy, posturalny, kineticky, intenény
(prst-nos-prst)

- Frekvencia (nizka/vysoka), amplitida (velka/mala)
- Aktivaéné manévre

- Iné expy prejavy — rigidita, tremor

« Okohybne poruchy

 Prejavy neuropatie

- Chodza



Aktivaché manevre

- Kognitivna tloha — vymenovat mesiace odzadu,
pocitat (zvyrazni sa potlacany a utlmi/vymizne
psychogénny)

« Archimedova Spirala

- Napit sa pohara vody

 Pismo

Normal Parkinson’s disease  essential tremor



Patofyziologia tremoru
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Chorea

- Mimovolny, nepravidelny, ndhodne sa vyskytujaci
pohyb réznych cCasti tela budiaci dojem trvalého
pohybového nepokoja.

 Dolezita je nahodnost a nepredvidatelnost
nasledujiceho pohybu.

- Pohyby kratke a rychle, ale m6zu byt aj dlhSie a
krativé (choreoatet6za), dominuji1 najma na
akralnych segmentoch



Chorea

- Zhorsenie pri pohybe, rec¢i, emociach

« V klinickom obraze napr. preryvany stisk ruky,
nedokaze udrzat vyplazeny jazyk, tanecna
chodza (tanec sv. Vita)

- Distribtcia
» Fokalna
» Segmentalna
» Hemichorea

= Generalizovana



Chorea - etiologia

- Neurodegenerativne och. (Huntingtonova
choroba, dopaminergné dyskinézy pri
Parkinsonovej chorobe)

- Metabolicka, toxicka a poliekova (hepatalne
encefalopatia, otrava CO, Mn, choreatické
tardivne dyskinézy po neuroleptikach ai.)

- Sekundarna pri loziskovom poskodeni BG
(trauma, CMP, tumor)

- Autoimunitna (chorea pri poskodeni striata v
ramci streptokokovej infekcie, chorea
gravidarum)



Balizmus

» Variant chorey s prudkymi hadzavymi pohybmi
vacsej amplitudy a rozsahu, vychadzaju z
proximalnych segmentov koncatin

- Lézia ncl.subthalamicus Luysi event. putamen

- NajcastejSie hemibalizmus pri poSkodeni
kontralateralneho ncl. subthalamicus



el
Dystonia

»,,Dystonia je pohybové ochorenie charakterizované
protrahovanymi alebo intermitentnymi svalovymi
kontrakciami, ktoré sp6sobuji abnormalne, ¢asto
repetitivhe pohyby, abnormalne postiry alebo oboje.
Dystonické pohyby majt typicky konkrétny vzorec, st
krativé a m6zu mat charakter tremoru. Dysténia je
casto iniciovana alebo zhorSovana vol'ovymi pohybmi
a je asociovana s pretekanim abnormalnej svalove;j

aktivacie na okolité svalové skupiny.” Albancse et al. 2013



Dystonia

- Fixna dystonia

» Mobilna dysténia

» Dystonicky myoklonus
 Dystonicky tremor

- Dif.dg. Dystonie
= Chorea
= Myoklonus
= Tiky
= Stereotypie



Neuroanatomia dystonie
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Os I: delenie podl’a klinickych
charakteristik

Os

II: delenie podl’a etiol6gie

L. Klinické charakteristiky dystonie

I.
L.
I1.
III.
IV.
V.
II.
I.
I1.
III.
IV.
V.
I1I.
I.

II.

Vek vzniku
Novorodenecky vek (<2 roky)
Detstvo (3-12 rokov)
Adolescencia (13-20 rokov)
Mladsia dospelost (21-40 rokov)
Starsia dospelost (>40 rokov)
Telesna distribticia
Fokalna
Segmentalna
Multifokalna
Generalizovana (s alebo bez postihnutia DK)
Hemidystonia
Priebeh v case
Priebeh ochorenia

L. Staticky
II. Progresivny
Variabilita
L. Perzistentné tazkosti
II. Viazanost na konkrétnu ¢innost
III.  Diurnélne fluktuécie
IV.  Paroxyzmaélna dystonia

II.  Asociované prejavy

L.

L.
II.
II.

Dystonia izolovana alebo kombinovana s
inym expy prejavom

Izolovana dystonia

Kombinovana dyst6nia
Iné neurologické alebo systémové prejavy

[. Patolbégia nervového systému

L.
I1.

I1I.

I1.
L.

I1.

Dokaz degeneracie

Dokaz Strukturalnej (casto
statickej) 1ézie

Bez dokazu degeneracie alebo
strukturalnej 1ézie

Vrodené alebo ziskané ochorenia

Vrodené ochorenia
I. AD, AR, X-viazané,
mitochondrialne
Ziskané ochorenia
[. Perinatalne poskodenie mozgu
II. Infekcie
ITI. Poliekové
IV. Toxické
V. Vaskularne
VI. Neoplazma
VII. Posttraumatické
VIII.Psychogénne

ITI. Idiopatické ochorenia

I. Sporadické
II. Familiarne

Albanese et al. 2013




Delenie podla klinickych charakteristik

» Telesna distribtucia
> Fokalna — len 1 svalova skupina resp. telesny segment

= Segmentalna — 2 susediace svalové skupiny resp. telesné
segmenty (napr. hlava + krk)

= Multifokalna — 2 nesusediace svalové skupiny resp.
telesné segmenty (napr. krk + dolna koncatina)

= Hemidystonia

= Generalizovana — postihnutie vacsiny segmentov tela
vratane trupu — s alebo bez postihnutia DK



Podla veku vzniku

I. Novorodenecky vek (<2 roky)
II. Detstvo (3-12 rokov)
ITI.Adolescencia (13-20 rokov)
IV.MladSia dospelost (21-40 rokov)

V. Starsia dospelost (>40 rokov)



Podla priebehu

I. Priebeh ochorenia
I. Staticky

II. Progresivny

II. Variabilita
I. Perzistentné tazkosti
II. Viazanost na konkrétnu ¢innost
I11.Diurnalne fluktuacie

IV.Paroxyzmalna dysténia



Podla asociovanych prejavov

[. Dysténia izolovana alebo kombinovana s inym
expy prejavom
I. Izolovana dysténia

II. Kombinovana dystonia

II. Iné neurologické alebo systémove prejavy



I ———.
Myoklonus

» Rychle mimovolne pohyby kratkeho trvania, tvorene
preruSovanymi svalovymi stahmi alebo Vypadkaml

Pravidelny / nepravidelny

Pozitivny / negativny (asterixis)

Fokalny, segmentalny, multifokalny, generalizovany

Stimulus senzitivny na dotyk, zvuk?

Kortikalny / subkortikalny / spinalny

Dif.dg. Tremor, chorea, epi, fascikulacie, psychogénny



Tiky
= Rychle (klonické) alebo pomalsie (tonické) nepravidelne sa

opakujuce stereotypné pohyby alebo vokalizacie

* Predchadzané nutkanim a nasledované uvol’nenim
vnatornej tenzie

= Ciasto¢ne volovo ovplyvnitelné
= Jednoduché pohybové tiky
= Zlozité pohybové tiky

= Jednoduché zvukové tiky

= Zlozité zvukove tiky



Cerebellarna anatomia

« Archicerebellum
= Najstarsia cast Hembspere: Vermss

Anterior Lobe

= Flocculonodulular lobe O

Horizontal Fissure

= Rovnovaha, okohybné pohyby LI poseriorLobe

» Palleocerebellum
= Ant. a post. ¢ast vermis

] v__ 2 e Flocculus
s Moduluje sekven¢né pohyby nm.onodu.a,{\

Lobe
« Neocerebellum
= Najnovsia cast
» Hemisféry a stredna c¢ast vermis

= Jemna kontrola motoriky a re¢



Klinicke prejavy poskodenia cerebella

- Ataxia (appendikularna/axialna)
= Dysmetria (hyper) — porucha cielenia

= Dysdiadochokinéza — porucha rychlych
striedavych pohybov
= Dyssynergia (rozloZenie pohybov, pisanie, postoj,
chodza) — strata suhry svalovych skupin
« Rebound

» Porucha kontroly (inhibicie)



Klinicke prejavy poskodenia cerebella

« Tremor (kineticky/intenény)

Titubacie a oscilacie okolo osi

- Hypotonia
» Dysartria, Atakticka (skandovana) rec
- Dysfagia

« Okohybné poruchy (nystagmus, pomalé sakady, sakadicka dysmetria,
narusené plynulé sledovacie pohyby, okularny flutter, opsoclonus,
skew deviation)

- Kognicia — spomalené myslenie, problémy pri motorickom uceni



- Palleocerebellarny syndrom

= Ataxia postoja a chodze (archicerebellum)

= Trupova asynergia (axialne svalstvo)

= Pady (Caste, vacSinou dozadu po chvili kymacania)
 Neocerebellarny syndrom

s Hypermetria

= Adiadochokinéza

= Asynergia jemnych pohybov

= Intenc¢ny tremor

o Pasivita



