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Cerebellarny syndrom
Extrapyramidove ochorenia

Pomocne vysetrenia v neurologii, ich
vztah k porucham hybnosti

MUDr. Viadimir Han
Neurologicka klinika LF UPJS a UNLP Kosice



Cerebellarny syndrom
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Cerebellarny syndrom

Paleocerebelarny syndrom
* svalova hypotonia
 hyporeflexia

* porucha postoja a chodze — siroka baza,
,opilecka"” chodza

* tendencia k padom, neschopnost’
vyrovnat’ tazisko

e pri zatvoreni oCi sa nezhorsuje (na rozdiel
od vestibularnej alebo spinalnej ataxie)



Cerebellarny syndrom

Neocerebelarny syndrom

* hypermetria, dysmetria

 zhorsena koordinacia jemnych pohybov

e a/dys-diadochokineza

* intencny tras

» sakadovana (skandovana) rec

* makrografia

e pri odhade vahy sa predmety na strane lezie
zdaju lahsie

° nystagmus



Cerebellarny syndrom - vysetrenia

e klinicky nalez

* neurozobrazovacie vys. (CT/MR) —
ischemia?, hemoragia?, tumor?,
demyelinizacie!?

e likvor (SM, borrelioza)



Rehabilitacia cerebelarnej ataxie

* dynamicke ulohy na hranici LOS (limit of
stability)

* chodza po nestabilnej podlozke (zinenka)
e posilnovanie strecing

e na HK ulohy s vylucenim zrakovej
kontroly (,,reaching® spamati)



Extrapyramidove ochorenia
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Extrapyramidove ochorenia

HYPER- HYPO- s komplexnymi
kinetické kinetické prejavmi

< tremor < Parkinsonova < tiky

<2 chorea choroba < Tourettov sY.

< myoklonus <« parkinsonsky

* dystonia syndrém < funkéné
- neurodegenerativny POVUChY.
- poliekovy hybnosti
- vaskularny

- pourazovy...



TREMOR

e mimovolny pohyb
* rytmicka oscilacia casti tela

e striedanie stahov agonistov a antagonistov



Klasifikacia tremoru

¢\

POKOJOVY AKCNY

- Parkinsonova choroba
- iné parkinsonské syndréy\

staticky kineticky
(posturalny)

- (akcentovany) fyziologicky tras

- (akcent.) fyziolog. tras

- posturalny tras

- esencialny tras dystonicky tras

intencny task-specific

- cerebellarny tremor - hudobnici, Sportovci

- pisanie
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ESENCIALNY TREMOR DYSTONIA
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Parkinsonsky tremor

* pokojovy (4-6 Hz), re-emergentny
pokojovy + akcny
 tlmi sa pohybom, mizne v spanku
* lokalizacia: koncatiny, pery, brada, dolna celust’
* nepostihuje: hlavu/krk, hlas
e ,,pocitanie minci** alebo ,,rolovanie tabletky"
* na predlakti pronacne-supinacny charakter
e zacina jednostranne, je asmyetricky
e PCH, menej casto u atypickych parkinsonizmov
e zaroven pritomne: bradykinéza, rigidita,
posturalna instabilita
¢ liecba: levodopa, dopaminovi agonisti,
DBS STN (ncl. subthalamicus Luysi)




Esencialny tremor

* najcastejsia pricina trasu

 prevalencia 1-4%, stupa s vekom (Benito-Leon 2006)
e manifestacia vacsinou pred 65. rokom zivota

* akcny tras 5-10 Hz - posturalny, kineticky, komb.
e asymetricky

¢ flexne-extencny charakter

» lokalizicia: HORNE KONCATINY, menej ¢asto:
hlava, dolna celust), hlas, jazyk, trup a DK

e pozitivna rodinna anamnéza u >50% (Whaley 2007)

e docasny ustup trasu po poziti alkoholu az u 70%
(Lou 1991, Koller 1994)



Hibkova mozgova stimulacia (deep brain
stimulation DBS)




Zakladne dif. dg. charakteristiky medzi PCH a ET

prevzaté podla: Valkovi¢ P, Benetin J: Tremor z pohladu klinického neuroléga. Neurol. prax 2011;12(1):12-15
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Tras pri dystonii

e dystonicky tremor — nepravidelny akcny
tremor na castiach tela postihnutych dystoniou

e tremor asociovany s dystoniou — akcny
tras na castiach tela nepostihnutych dystoniou

e liecba: botulotoxin, DBS GPi




Mozockovy tras

e intencny tras spravidla i s posturalnou zlozkou
(hlava, trup, proximalne casti koncatin)

e asymetricky, <5 Hz, amplituda narasta pred
dosiahnutim ciela

e + ine priznaky cerebelarnej lezie (ataxia,
hypermetria)

e priciny: SM, iktus, trauma, tumor, hereditarne
ataxie

¢ liecba byva malo uspesna: klonazepam,
DBSVIM



Funkcny (psyehogenny) tremor

e najcastejsia funkcéna porucha hybnosti
* Zeny > muzi
e psychiatricka komorbidita (somatoformna,
konverzna, depresivna porucha)
* anamneéza hasvedcujuca somatizacii
° nepriaznive pracovne a socialne okolnosti
° praca v zdravotnictve
° nevyriesene spory
> snahy o odskodne alebo sekundarny zisk

e rezistencia na klasicku antitremoroznu Th



Funkcny (psyehegénny) tremor

nahly vznik alebo nahle remisie

neobvykle kombinacie kfudoveho posturalneho a
kinetickeho trasu

menliva amplituda a frekvencia (max. 7 Hz)
zriedka byva tras prstov ruky (ako napr.u PCH)
+ inkongruentne prejavy (bolest), pareza...)

zhorsenie tazkosti pri vysetrovani postihnutej Casti
tela

zlepsenie po nefyziologickych zakrokoch, placebe
la belle indifference alebo naopak facies martyrea




Funkcny (psyehegenny) tremor

 efekt distrakcie pozornosti — vymiznutie,
Zmiernenie alebo zmena charakteru trasu —
najcastejsie pokles amplitudy

> rozhovor, matematicka uloha

o volovy pohyb druhostrannej koncatiny (tapping test)

» koaktivacia — odpor vo vsetkych smeroch
pri pasivnom testovani hybnosti
» preberanie frekvencie pri rychlych alternujucich

pohyboch druhostrannej koncatiny
e zatlacenie na predpazene HK — pri organickom sa

amplituda zvacsa znizi, pri psychogénnom sa zvysi



Funkcny (psyehegenny) tremor

e diagndéza: na zaklade pritomnosti typickych
prejavov nie per exclusionem

o liecbalpristup:
> psychoterapia

o otvorena komunikacia — oboznamenie pacienta o
moznosti psychogénneho povodu tazkosti



Chorea

e mimovolne
+

* nepravidelne

+ pohyby
* nestereotypne

+

* rychle

e s nahodnou distribuciou



Chorea — klinicke charakteristiky

IMPERZISTENCIA

= neschopnost’ udrzat’ trvalu polohu Ci
jednoduchy hybny akt

* Priznak vyplazenia jazyka
* Priznak stisku (dojicky)



Chorea — klinicke charakteristiky

e mierna svalova hypotonia
e zive (nie vsak zvysene) s.o. reflexy



Chorea — pribuzne mimovolné pohyby

* Atetoza — pomale krutivé pohyby

* Pseudoatetdza - pomalé krutive pohyby ako
nasledok porusenej propriorecepcie, zhorsenie pri
zavretych ociach (analogia s Romberg. priznakom)

* Balismus - prudke, nepravidelne, hadzave pohyby
vecsej amplitudy, proximalne casti koncatin

» Stereotypie

» Akatizia — pocit vnutorneho nepokoja a
neschopnosti chvilu posediet’ bez nutnosti sa
neustale pohybovat’ (RLYS)



Myoklonus

Rychle mimovolné pohyby kratkeho trvania, tvorene
prerusovanymi svalovymi stahmi alebo vypadkami

v\

Pozitivny Negativny

* nahle a kratkodobe
prerusenie volove;
svalovej kontrakcie

e rychly kratko trvajuci
svalovy zasklb

e asterixis, flapping
tremor



Dystonia



Dystonia - definicia

» porucha hybnosti charakterizovana trvalymi alebo
prerusovanymi svalovymi kontrakciami, ktorée
sposobuju abnormalne, casto opakované pohyby,
postury, alebo oboje

» Dystonickeé pohyby mavaju typicky vzorec, byvaju
krativé, niekedy maju traslavy charakter

» Dystonia sa casto manifestuje alebo zhorsuje pri
volou ovladanej Cinnosti, Co suvisi s tzv. pretekanim

svalovej aktivacie aj na svaly, ktoré v danom pohybe
nemaju byt’ zapojené

(Albanese et al. 2013)



zdroj: videoarchiv Neurologickej kliniky UNLP a LF UPJS v Kosiciach



Klasifikacia dystonii podla klinickych
charakteristik — TELESNA DISTRIBUCIA

* Fokalna (obmedzena na jednu oblast’ tela)
e Segmentalna (2 a viac prilahlych casti tela)
» Multifokalna (2 a viac nesusediacich casti tela)

» Generalizovana (trup a aspon 2 dalsie prilahle
casti tela; s/bez postihnutia DK)

* Hemidystonia (postihuje viac oblasti na jednej
strane tela)



zdroj: videoarchiv Neurologickej kliniky UNLP a LF UPJS v Kosiciach



,gestes antagonistes*
(senzorické triky)

* cielene dotyky na casti tela postihnutej
dystoniou, ktoreé na chvilu zmiernia dystoniu

 napr. lahky dotyk na brade pri torticollis
umozni vyrovnanie hlavy

* s progresiou ochorenia sa mozu ,,vycerpat™



mirror-dystonia

e pri pohybe nepostihnutej casti tela, ktory
ma charakter spustaca dystonie sa objavia
dystonicke pohyby/postura na postihnutej
strane

* napr. pri grafospazme sa objavuje dystonia
na pravej ruke aj pri pisani lavou rukou



Liecba dystonie

 farmakologicka
» aplikacia botulotoxinu

e chirurgicke postupy

 + fyzioterapia, ergoterapia, logopédia



Liecba dystonie
- botulotoxin

* lokalna chemicka denervacia postihnutych
svalov

* max. efekt o 2 tyzdne, vydrzi 2-3 mesiace
e metoda |. volby u fokalnych dystonii

* zlyhanie liecby pri tvorbe protilatok
(m. frontalis test), mozno skusit’ BTX typ B

* kompikacie: slabost’ injikovaneho svalu alebo
blizkych svalov (dysfagia, ptoza viecka)



Liegba dystonie — hlboka mozgova stimulaciz
(deep brain stimulation DBS)




Fyzioterapia dystonie

e stretching — zvysuje flexibilitu dystonickych
svalov

* posilnovanie antagonistickych svalov
(vratane elektrostimulacie) — pred zrkadlom

* zmena doterajsieho stereotypu (pri
grafospazme skusit’ pisat’ postojacky)

e Casté prestavky pri aktivitach

e pri trupovej dystonii su topanky na
platforme lepsie ako s vysokym opatkom



HYPOkineticke extrapyramidove
ochorenia



Parkinsonsky SYNDROM

» hypokinézal/bradykinézal/akinéza
* rigidita

* pokojovy tremor



Parkinsonsky symdrom: RIGIDITA




Ochorenia prejavujuce sa parkinsonizmom

Parkinsonova
choroba (80%)

iné
neurodegenerativne
ochorenia - atypickeé
parkinsonské
syndromy (10%)

sekundarne
parkinsonské
syndromy
(10%)

< progresivna
supranuklearna obrna

< multisystémova atrofia

< demencia s Lewyho
telieskami

< kortikobazalna
degeneracia

< poliekovy

< Wilsonova
choroba

< vaskularny
< otravy

< potraumaticky



Parkinsonova choroba

e priemerny zaciatok: 58-62 rokov

e pricina: hromadenie alfa-synukleinu v neuronoch
(genetika + vonkajsie vplyvy) vedie k poruche ich
funkcie /smrti

* ascendentne sirenie alfa-synukleinopatie:

|. ubytok neuronov v creve a mozgovom kmeni =
nemotorické t'azkosti

2. ubytok dopaminergnych neuronov v substantia
nigra = motorické t’azkosti

3. ubytok dopaminergnych neuronov v mozgovej
kore = kognitivhe poruchy



Diencephalon

[~ Midbrain

stem

= Medulla Oblongata

(Connection by vagal nerve)

Stomach

Duodenum G

Pancreas

Hansen C et al. Beyond a-synuclein transfer: pathology propagation in Parkinson's _
disease. Trends in Molecular Medicine 2012, Volume 18 , Issue 5, 248 - 255



Priznaky Parkinsonovej choroby

.

MOTORICKE

 bradykinéza
* pokojovy tras
* rigidita

NEMOTORICKE

poruchy spanku

hyposmia

obstipacia

nadmerne slinenie
ortostaticka hypotenzia
poruchy mocenia a erekcie

depresia
apatia
psychoza
demencia
unava



Parki nsonova Berg D, Postuma RB, Bloem B, et al. Time to redefine PD?

Introductory statement of the MDS Task Force on the definition of
Parkinson’s disease. Mov Disord 2014;29:454-462.
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Liecba

e medikamentozna

SQ ’

» pumpova (levodopovi alebo “ ==/
e

apomorfinova pumpa)
* chirurgicka — hlboka mozgova stimulacia
° ncl. subthalamicus
 fyzioterapia
e podporna psychoterapia



Rehabilitacia PCh

NEMOC

}

ZKLAMANI, STRACH,

REZIGNACE

l POHYB

z zabrani uzavreni
FYZICKA 2
/ INAKTIVITA bludného kruhu
UNAVA
\ SKUTECNY
o UBYTEK SIL
SNIZENI KONDICE
b UNAVA

Bludny kruh



Rehabilitacia VCASNE| PCh

|. Svalovy strecing (denny program):

 Svaly DK, trupu a HK + extenzia stredne;
Th chrbtice (mm. pectorales, PV erektory,
flexory lakta)

3 opakovania kazdeho cviku Ix denne
 |0s vydrz pri natiahnuti
» obe koncatiny

2. Relaxacné postupy



Rehabilitacia VCASNE] PCh

3. Posilnovaci tréning:

* v najlepsom ,,on" stave, izokineticke
kontrakcie

¢ idealne svaly a polohy dennych beznych
cinnosti

e plynuly s dorazom na rovnovahu a
uvedomovanie si

4. Aktivni tréninkovy program
* Treadmill trening

* Nordic walking

* Tréning na ergometri



Rehabilitacia VCASNE] PCh

e kruhovy aerobne-rezistentny trening




Rehabilitacia STREDNE pokrocilej PCh

* |. Kompenzacné pohybové
stratégie

* 2. Transfery v ADL

* 3. Balancny tréning



Rehabilitacia STREDNE pokrocilej PCh

|. Kompenzacné pohybové stratégie

M____c

Cueing strategie (na ,,postrcenie‘)

¢ iniciacia pohybovych programov pomocou
casovych (rytmickych) a priestorovych
stimulov =

vizualne

sluchove

taktilne

Zmiesane




Rehabilitacia STREDNE pokrocilej PCh

|. Kompenzacné pohybové stratégie

Kognitivne stratégie

» vedome planovanie jednotlivych krokov
pohybu

e zabranit’ simultanne a rychlo po sebe
iducim pohybom

* nacvik a pravidelne opakovanie naucene;j
sekvencie pohybov

e dual tasking (napr. uchop predmetu pri
vstavani zo stolicky)



Rehabilitacia STREDNE pokrocilej PCh

2. Transfery v ADL

* mobilita na l6zku

 kontrolovany sed na stolicke

e vstavanie zo stolicky s jej posunom

e vstavanie zo stolicky sucasne s uchopenim
predmetu

* stoj a posuny
* nacvik chodze



Rehabilitacia STREDNE pokrocilej PCh

3. Balanc¢ny tréning
* na hranici limitu stability

e chodza po nestabilnom povrchu a v
parierovom prostredi

e prenasanie vahy a stepping
* bocna chodza pri freezingu

¢ linie a znacky na zemi



Rehabilitacia POKROCILE| PCh

Dychanie a prehltanie

e respiracna fyzioterapia, asistované vykasliavanie,
orofacialne techniky, nacvik poloh ulahcujucich
prijem jedla a tekutin

Mobilita

* nacvik presunov s dopomocou asistenta,
lokomocné pomocky

Prevencia kontraktuar

Prevencia dekubitov a d’alsich komplikacii
spojenych s imobilizaciou



Atypickeé parkinsonske syndromy
(APS)



Atypicke parkinsonské syndromy (APS)
— kedy na nich mysliet?
 parkinsonske prejavy su atypicke (napr.
symetricke, bez trasu...)
* dopaminergna terapia je neefektivna
e prilis rychla progresia
» ak sa uz na zaciatku ochorenia objavi:

posturalna instabilita, demencia, dysartria,
orotstaticka hypotenzia, mikcne tazkosti

e su pritomné specifické prejavy urciteho
APS



Progresivna supranuklearna obrna (PSP)

» okohybné poruchy: pomale sakady, viazne

pohlad nac

ol

* parkinsons

<y syndrom s dominantnou

axialnou rigiditou

* vyrazné poruchy postoja a chodze uz na
zacCiatku ochorenia — caste pady

e kognitivhe poruchy

* na MR atrofia dorzalnej casti mesencefala
— ,,priznak kolibrika™



PSP - priznak kolibrika

¢

\ 4




Kortikobazalna degeneracia

e postihnutie bazalnych ganglii aj kortikalnych
funkcii

» kortikalne priznaky: apraxia, alien limb,
senzoricky deficit

» extrapyramidové priznaky: asymetricky
parkinsonizmus, dystonia, myoklonus

* kognitivny deficit
* na MR asymetricka atrofia s maximom
fronto-parietalne



Multisystemova atrofia (MSA)

* okrem parkinsonizmu pritomne aj
cerebelarne (ataxia) a/alebo autonémne
priznaky (ortostaticka hypotenzia, poruchy
mocenia, erektilna dysfunkcia)

e dysartria, dysfagia, instabilita chodze

* RBD = poruchy spravania v REM spanku

e inspiracny stridor, najma v spanku

e dystonia

e pozitivita tzv. iritacnych pyramidovych javov

* na MR mozgu: atrofia ponsu a mozocka,
hyperintenzivne lemy vonkajsieho putamen



MSA — nalez na MR




Demencia s Lewyho telieskami

* rozvoj demencia sucasne alebo do | roka od
prvych prejavov parkinsonizmu

e fluktuacia kognitivnych funkcii, pozornosti
e zrakove halucinacie
 hypersenzitivita na neuroleptika

 poruchy spravania v REM spanku



Tikove poruchy
Tourettov syndrom



Tiky

e stereotypne pohyby alebo zvuky

» opakuju sa nepravidelne mnohokrat za den

e rusia normalnu aktivitu

 predchadza im nutkanie a nasleduje ulava

* mozu byt’ prechodne potlacené volou
(ale narasta vnutorne napatie, rebound-
fenomen)

* menia sa vnutornymi alebo vonkajsimi vplyvmi



Touretteov syndrom (TS)

e kombinacia pohybovych a zvukovych tikov
(niekedy koprolalia)

e zaciatok v detstve (95% do || let)
e prevalencia |-10/ 1000 deti

 chlapci : dievcata = 3-4 : |



TS a komorbidné poruchy

Hyperaktivita s poruchou pozornosti (ADHD)
* az v 65% pripadov TS, casto predchadza vzniku tikov

» psychostimulans casto spusta alebo zhorsuje tiky

Obsedantne-kompulzivna porucha (OCD)

» OC priznaky pritone u > 50% pacientov s TS

» OCD u cca 30% pacientu s TS (v celej populaci 2-3%)
» odlisnosti od klasickej OCD

Sebaposkodzovanie



Terapia TS

Postup:
|. poucenie pacienta, rodiny a skoly
2. rozhodnutie, Ci vobec je potrebne liecit’
3. farmakoterapia (tikov a OC symptomoyv)

4. psychoterapia (KBT)






Pomocne vysetrenia v neurologii,
ich vztah k porucham hybnosti



CT mozgu

» okamzite dostupne
e relativne lacnejsie (oproti MR)

e odlisi akutne dekompenzacie
neurologickeho stavu (iCMP, hemoragia,
tumor)

* horsia diferenciacia mozgovych struktur
(jadier) a meningov



S —



MR mozgu

* lepsia diferenciacia mozgovych struktur

* kontraindikacie: implantovany kovovy
material, klaustrofobia, velke tetovanie



SP H3.
SL 4.0/1.
FoV 22022




DaT Scan - SPECT

odlisi ET alebo tras indukovany
neuroleptikami (normalny SPECT nalez) od
degenerativneho parkinsonizmu (PCH,
atypicke parkinson. syndromy - APS)

neodlisi PCH od APS — u vsetkych moze
byt’ znizené vychytavanie radiofarmaka v striate



DaT Scan - SPECT

o\ oo

norma Parkinsonova choroba



EEG

* Potvrdenie epilepsie (myoklonicka epi)
* Hodnotenie pozadia
* Navod na liecbu podla typu zachvatov
» Specifické vzorce mézu napomaoct’ pri
diagnostike:
e periodickeé synchronne vyboje (CJD)

* generalizované periodickée epileptiformne vyboje (SSPE)



Back-averaging EEG

e Simultanne snimanie EEG a EMG a spatne
spriemerovanie EEG signalu

e Dokaze lokalizovat’ zdroj kortikalneho myoklonu

* Najuzitocnejsie pri stanoveni latencie medzi
svalovym zasklbom a EEG signalom

* Dokaze definitivne odlisit’ kortikalny od

subkortikalne

e Nedokaze od
subkortikalne

no myoklonu

iIsit’ jednotlive typy

no myoklonu

* Psychogénny myoklonus — pomaly pripravny
potencial (,,Bereitschaftspotenzial®)



Trigger Channel

Bereitschaftspotenzial
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Evokované potencialy

* Obrie SSEP pri
kortikalnom myoklone

e Uzitocne pri hodnoteni
efektivnosti liecby
(znizenie SSEP pri liecbe
kortikalneho myoklonu)




EMG

 objektivna frekvencia tremoru, odlisi tras od
rytmickeho myoklonu alebo asterixis

* Hodnotenie trvania zasklbu
* myoklonus typicky <|100ms; dystonia >300ms
* epilepticky M <50 ms, neepilepticky M 50-300 ms

e Odlisenie periferneho myoklonu od fascikulacii,
myokymii, kontinualnych vybojov motorickych

jednotiek

e pravidelnost’ myoklonu (rytmicky, nepravidelny)



Poly-EMG

* urcenie propagacie (kaudalne, kranialne)
» kokontrakcia agonisti + antagonisti

Il't3 16;\5.:;\:.




Dakujem za pozornost



