Extrapyramidové ochorenia

» Parkinsonova choroba

* Parkinsonsky syndrém

* Progresivna supranuklearna obrna
* Shy-Drager syndrém

* Chorea

M. Parkinson
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Depigmentacia a strata neurénov SN
Nedostatok dopaminu v projek¢nej oblasti
neuronov SN — v striate (nc. caudatus +
putamen)

Klinické priznaky sa objavia pri zaniku 65-
80% neuronov pars compacta SN

Extrapyramidové ochorenia

* Huntingtonova choroba
* Dystonické syndromy
torticollis spastica
torzné dystonie
lokalizované dysténie
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* Hepatolentikulirna degeneracia (M.

Wilson)
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Epidemiologia

Prevalencia 107-187/100 000
Zaciatok okolo 50 roku veku

Faktory — genetické, environmentalne
Genetické — chromozém 4
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Klinicky obraz Klinicky obraz

* Postihnutie primarnych pohybovych
automatizmov ZvySovanie svalového tonusu — rigidita

Redukcia spontannych pohybov — hypokinéza Ukt

. s s rytmicky, pravidelny, distalne zvyrazneny, kPudovy
» hypomimia — maskovita tvar

pri aktivacii inervacie a pri cielenom pohybe sa
zmiernuje alebo mizne

» mikrografia ”r S— » Frekvencia 4-8 /s, charakter ratania minci
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» vSetky pohyby pomalé, strnulé

» Emécie ho zvyraziiuju, v spanku mizne
Strata suhybov (synkinéz) — hlavne HK pri chddzi

Klinicky obraz Klinicky obraz

* DrzZanie tela — flek¢éné Psychické poruchy — spomalenie, labilita,
+ DalSie priznaky naladovost’, depresie
» Casté pady — hlavne dopredu Poruchy spanku — nespavost’, poruchy

» Reé — ticha, monotonna, malo spravania v REM faze

artikulovana Pocit bolesti svalov, kibov

» Vegetativne priznaky — hypersalivacia,
hypersekrécia mazovych zZliaz —
seborrhea, imperativne mocenie

Hyposmia — predchadza motorické
priznaky

Parkinsonova choroba
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Parkinsonské syndromy

Parkinsonské plus syndromy
Poliekovy parkinsonizmus

neuroleptika, alfa-metyldopa, reseprin, Ca-
blokatory

Potirazovy parkinsonizmus
Arterioskleroticky parkinsonizmus
Intoxikacie — CO

Postencefaliticky parkinsonizmus

Liecba

Agonisti DA —

dlhy poléas — prediZenie i¢inku L-DOPA,
vhodni na zacatie liecby

Inhibitory MAO-B

oddialuju zaciatok ochorenia
Anticholinergika

AMANTADIN — mierny dopaminergny a
tieZ anticholinergny ucinok
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Liecba

L-DOPA

L-DOPA + Carbidopa — eliminacia
neziaducich uc¢inkov (nauzea, vomitus)
na periférii (Nakom, Sinemet)

Komplikacie — flukutécie, dyskinézie
Fluktuacie — neocakévané ucinky
Dyskinézie — mimovolové, choreatiformné,
alebo dystonické pohyby

Liecba

COMT inhibitory (entacapone,
tolcapone)

spomal’uju odburavanie dopaminu
predlzuji on efekt L-DOPA
znizuju fluktuacie, redukuji dennu
davku L-DOPA

L-DOPA + Carbidopa + entacapone
(Stalevo)

Klinicky obraz

Nepravidelné, mimovolné, asymetrické,
kratkotrvajice, distalne akcentované
pohyby

Na tvari — grimasovanie, pomliaskdvanie
V spanku ustupuju

ZnizZeny svalovy tonus

Ostatny neurologicky nalez v norme
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Huntingtonova chorea Huntingtonova chorea

* Autozomilne dominantnid dedi¢na choroba
¢ Gén - na kratkom ramienku chromozému 4 AN g i S Corical
Feniiles p Pk P u Degeneration
zvySené opakovanie trinukleotidov (CAG), miesto N Kk
glutaminu vznika polyglutamin a tento zapricinuje
zvySenu expresiu génu pre protein huntingtin.
Tento s ubiquitinom tvori intranukledrne inklizie
ktoré interferuji s normalnym mitochondridlnym
bioenergetickym mechanizmom

* Frekvencia spontinnych muticii — 3%

Huntingtonova chorea - klinicky obraz Huntingtonova chorea - MRI

Prevalencia — 5-10/100 000

Chorea

Demencia

Poruchy spravania

Zaciatok v detstve alebo medzi 30-50 r.

Pomalé sakadovité pohyby o¢i — ¢asto 1.
priznak

Huntingtonova chorea - klinicky obraz
18- a 33- ro¢ny pacient

3 WE
3.0 Dystonické syndrémy
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Dystonia Dystonie

* Porucha priebehu pohybu pri ktorej * Lokalizované na 1 svalovi skupinu
jednotlivé svaly alebo skupiny svalov
vykonavaju viac alebo menej . i
dlhodobé tonické kontrakcie * Generalizované

napr. torzna dysténia

napr. torticollis, pisarsky ki¢

» NaruSena koordinacia kontrakcie a
relaxacie agonistov a antagonistov

o . g o Torzna dystonia

Spasmodic Dysphonin
AOCts b FTLISCHES Tl Condrd
vocal conds, making & dficut 1o speak

Pomalé rota¢né pohyby hlavy, trupu a panve,
doprevadzané réznymi pohybmi konéatin, hlavne
atetoidnymi pohybmi prstov riuk

cal Dystonin or
5 dic Torticollis
Alocts the nieck frasclis, Baming

i hasaed 2 B ks 22 puing B Lézia - putamen

bak or forwan.

O Wiriter's Cramp Dosiahnuté drZanie dlho pretrvava
Afocal hared dysionis mhich sffects
 fingers, Tt hand, mnd e fonsa r .
Occurs whon o park gt V spanku mizne
weite) of paricem fire hand funcsons.
Autozomalne recesivné, aj dominantné ochorenie
Pri zaciatku v detstve — nevysvetlite'né poruchy

chodze

Lokalizované dysténie

Generalizované dystonie Torticollis spastica

Hyperkinéza Sijového svalstva
Pomalé, niekol’ko sekind trvajice
vytacanie Sije do stran

V strednom veku

Dedi¢ne podmienené, po encefalitide, v
ramci inych ochoreni, po urazoch

Lézia v oblasti striata
Th: botulotoxin
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Torticollis

. Torticollis spastica
spastica

Lokalizované dystonie Lokalizované dystonie

* Pisarsky k¢ - pri pisani rukou

 Blefarospazmus — krc¢ovité kontrakcie
mm. orbicularis oculi rézne dlho trvajice

* Dystonické pohyby ust, jazyka, tvare
sucast’ inych ochoreni

NU fenotiazinovych derivatoch
(neuroleptikach)

M. Wilson — hepatolentikularna

Blepharospazmus i

Autozomalne recesivne dedi¢né ochorenie
metabolizmu medi, med’ sa hromadi v
peceni, mozgu, a d’alSich organoch

Porucha na dlhom ramienku
chromozomu 13

Vyskyt — 1/40 000
Zaciatok — okolo 20 rokov




M. Wilson

* Transportna bielkovina medi,
ceruloplazmin, je v sére zniZena,
vylu¢ovanie medi mocom je zvySené, obsah
medi v krvi je zniZeny, naopak vol'na med’
je zvySena

M. Wilson - MRI

M. Wilson —

» Hepatopatia,
hemolytickd anémia
Neurologické a
psychiatrické
priznaky
tras, chorea,
dystonické prejavy,
dysartria, dysfagia,
depresie, psychozy
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klinicky obraz

*Kayser-Fleischerov prstenec —
uloZenie medi v descementnej
membrane — hnedé zafarbenie
okraja rohovky

M. Wilson — diagnoza

Ceruloplazmin — pod 200mg/1

Med’ v sére je zniZena, volna med’ — zvySena

V moc¢i — viac ako 100 ugramov/denne

Biopsia pecene

Th: odstranit depozity medi

D-Penicilamin 1g/denne (deti 0,5) + pyridoxin

(B6) 25 mg
Zn sulfat




