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ZE ZAHRANICNIHO TISKU

Syndromy napodobujici sporadické pripady progresivni
spinalni svalové atrofie

Progresivni spinalni svalova atrofie (PSMA) je non-he-
reditarni progredujici onemocnéni periferniho motoneuro-
nu. V roce 1850 Aran jako prvy popsal tuto nemoc pod na-
zvem ,progresivni svalova atrofie“. Vzhledem k tomu, Ze se
u ¢asti nemocnych objevuje také porucha centralniho mo-
toneuronu, byl nazev doplnén na progresivni spinalni sva-
lova atrofie. A takto se nazyva toto onemocnéni i v soucas-
nosti. Postizeni periferniho motoneuronu s moznou kom-
binaci se sou¢asnym postiZenim i centralniho motoneuro-
nu se nachazi jak u PSMA, tak zejména i u amyotrofické
lateralni sklerozy (ALS). Ve Velké Britanii se obé tyto ne-
moci oznacuji terminem ,,motor neuron disease“ (MND).
I PSM A mtiZe mit rychly priibéh au ALS jsou popsany for-
my s mnohaletou pomalou progresi i formy fokalni.

V diagnostickém schématu aZ revidovana El Escorial
kritéria (1994) zretelné diferencovala a vyloucila nemocné
s PSMA od nemocnych s ALS. V diferencialné diagnostic-
kém procesu je nutno rozpoznat potencialné 1é¢itelné nemo-
ci (multifokalni motoricka neuropatie - MMN, chronicka za-
nétliva demyelinizac¢ni polyneuropatie - CIDP) od PSMA.

Autofi (Utrecht) uvadéji vysledky prospektivni studie
zamérené na diagnostiku PSMA. Jedna se o soubor 89 ne-
mocnych, z nichZ po prehodnoceni diagnozy byla u 17 ne-
mocnych stanovena diagnéza jina. Jednalo se jednak o 1é-
¢itelné choroby - MMN (7 nemocnych), CIDP (2), zanét-
livou myopatii (1) a myasténii (1), a jednak o nemoci bez
uznavané ucinné terapie - myopatie, syringomyelie, ALS,
idiopaticka chronicka axonalni polyneuropatie a idiopatic-
ka neuropatie brachialni plexu. U jednoho nemocného se
snad jednalo pouze o hernii ploténky v bedernimu useku,
u kterého se potize nakonec spontann€ upravily.

Sviij soubor s primarni diagnézou PSMA srovnavaji
i se skotskou studii, kdy mezi 552 diagnostikovanymi ne-
mocnych s MND bylo nalezeno 46 nemocnych (8 %) s ji-
nou diagnozou. V irské studii pak mezi 437 nemocnymi
s diagnostikovanou ALS po prehodnoceni autofi nalezli
32 nemocnych (7,3 %) s jinou diagnozou. Zatimco v pre-
zentované studii z Utrechtu bylo ve skupiné mylné dia-
gnostikovanych PSMA 41 % pfipadi MMN, pak ve skot-
ské 4% a v irské 22 %. Tyto rozdily jsou dany jak riiznym
souborem nemocnych, tak velkym rozsahem neurofyziolo-
gického vySetieni v diagnostickém protokolu (Utrecht).

Visser J, van den Berg RM, Franssen H, van den Berg
LH, Vogels OJ. Neurology 2002; 58: 1593-1596.
MUDr. Edvard Ehler, CSc.

MR zobrazeni nervu v prospektivni studii u nemocnych
s podezienim na syndrom karpalniho tunelu

Syndrom karpalniho tunelu (SKT) je nejcastéjSim zi-
novym syndromem s rocni incidenci 50-150 pripadl/
100000 obyvatel. Ve srovnani s rokem 1980 je SKT nyni di-

torem u nemoci z povolani. V klinické diagnostice SKT se

nejcastéji pouzivaji dva priznaky - Tinelliv pfiznak (poklep
na n. medianus provokuje brnéni) a Phalentv priznak (fle-
xe ruky provokuje dysestézie). Tyto zkouSky maji jen nevel-
kou senzitivitu (20-70 %) a specificitu (70-83 %). I kdyZ béz-
né provadéné testy vedeni (neurografie motorickych i senzi-
vitnich vlaken) maji specificitu a senzitivitu asi 90 %, presto
asi 10 % nemocnych s klinickymi pfiznaky SKT ma normal-
ni neurofyziologicky nalez. Proto se vyuzivaji i diagnosticka
kritéria SKT, kdy se kombinuji klinické nalezy a testy vede-
ni. Od roku 1980 se zacal vySetifovat karpalni tunel pomoci
MR. S technickym zdokonalenim MR je nyni mozno zob-
razit i jemné anatomické detaily v karpalnim tunelu, a tim
podstatné zpresnit diagnostiku a rovnéz pfrinést nové infor-
Autofi prospektivni studie (Seattle, USA) vySetfili 120
nemocnych s klinickou diagnozou SKT. U vSech nemoc-
nych byl zhotoven ,,diagram bolesti ruky“ i vySetfeni vede-
ni dle standardu. MR zobrazeni zapésti bylo hodnoceno
podle ¢tyrbodové skaly. Autofi rovnéz provedli kvantitativ-
ni proméfeni plochy nervus medianus a karpalniho tunelu
na pricném fezu. Hodnoceni MR nalezi i testi vodivosti
bylo provedeno bez znalosti diagramu bolesti ruky. Shoda
v hodnoceni vSech tfi parametri (MR, vodivost, diagram
bolesti) byla u jednotlivych 1ékaid témér perferktni. Sho-
da mezi jednotlivymi hodnotiteli byla jiz podstatn€ nizsi.
Mezi MR parametry nejvyssi senzitivitu vykazoval celkovy
dojem (96 %) a pak zvySeny signal n. medianus (91 %). Dél-
ka abnormniho signalu na T2 vazenych obrazech pozitiv-
né korelovala s distalni latenci a u nemocnych se SKT by-
la area n. medianus vétsi u distalniho radioulnarniho klou-
bu (15,8 proti 11,8 mm?). Autofi v zavéru zduraziuji, Ze
spolehlivost MR nalezu je vysoka, ale diagnosticka pres-
nost je pouze primeérna ve srovnani se sou¢asnym defino-
vanym standardem.
Jarvik JG, Yuen E, Haynor DR, Bradley CM, Fulton-Ke-
hoe D. Neurology 2002; 58: 1597-1602.
MUDr. Edvard Ehler, CSc.

Urgentni kraniotomie u nemocnych se zhorsenim
v dasledku expanzivné se chovajiciho cerebralniho
hematomu. K jakému ucelu?

Mortalita nemocnych se supratentorialnim mozkovym
krvacenim (ICH) dosahuje asi 50 % a ti nemocni, ktefi to-
to krvaceni prezili, jsou Casto tézce postiZeni. Lécba v ini-
cialnim stadiu ICH neni jasna a na podkladé metaanalyzy
randomizovanych studii nema chirurgicky zakrok lepsi vy-
sledek neZ podplrna konzervativni 1¢é¢ba. Rovné€z neni vy-
feSena otazka nejlepsiho terapeutického postupu u nemoc-
nych s ICH, ktefi se zhorSuji a maji priznaky herniace moz-
kové tkané. Nejsou tedy jasné indikace pro agresivni 1é¢bu
nitrolebni hypertenze a také ne pro urgentni operaci ne-
mocnych s ICH. O néco jednodussi je rozhodovani u star-
Sich pacientti s akutnim ICH, u kterych je problematicka
také dlouhodoba zatéz rehabilitaci, a ktefi maji i vysoky
vyskyt komplikaci v zavislosti na imobilizaci. U mladsich
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nemocnych s ICH se sice vklada do chirurgického zakro-
ku mnoho nadéji, ale také u nich neni prokazan statisticky
vyznamny efekt operace. Autofi studie (Mayo Clinic, Ro-
chester, MN) se rozhodli sledovat klinické a radiologické
prognostické faktory nemocnych s expanzivné se chovaji-
cim ICH a zhodnotili vysledek po chirurgickém zakroku.

Jednalo se o 26 nemocnych se zhorSujicim se klinic-
kym stavem u netraumatickych supratentorialnich ICH,
ktefi se podrobili chirurgickému zakroku s evakuaci hema-
tomu. VSichni tito nemocni méli klinické pfiznaky (stupor
¢i koma, ztrata pontomezencefalickych kmenovych reflext,
exten¢ni odpovédi koncetin na nocicepci) i radiologické
znamky (posun septum pellucidum o vice nez 1 cm dolti, ob-
literaci ambientnich a suprasellarnich cysteren na podkladé
posunu uncus temporalis) herniace. Vysledek byl zhodno-
cen podle stupnice GOS (Glasgow Outcome Scale). Zemfe-
lo 56 % nemocnych (GOS 1), 22% bylo tézce postizenych
(GOS 3), 22 % znovu ziskalo ur€itou samostatnost (GOS 4-
5). Pri srovnani vysledku 1€¢by s nalezem pied operaci pak
nalez zachovanych hornich kmenovych reflexti byl ¢astéjsiu
téch, ktefi prezili (66 % proti 14 %). VSichni nemocni s kom-
binaci chybéjiciho pupilarniho, kornealniho a okulocefalic-
kych reflexii a extenzorového postaveni koncetin v obdobi
pred chirurgickym zakrokem zemfeli.

Chirurgicka evakuace expanzivn€ se chovajiciho supra-
tentorialniho mozkového hematomu vede pouze u 25 % ne-
mocnych k funkéni nezavislosti na okoli. Av§ak vSichni ne-
mocni v komatu ztratou hornich kmenovych reflexd a ex-
tenénim postavenim koncetin zemfou, a to i kdyZ podstou-
pi chirurgicky zakrok.

Rabinstein AA, Atkinson AL, Wijdicks EFM. Neurology
2002; 58: 1367-1372.
MUDr. Edvard Ehler, CSc.

Trombofilie a cerebralni venozni trombozy

V soucasné dob€ se u nemocnych s cerebralni venozni
trombozou (CVT) stale Castéji diagnostikuje néktera z ko-
agulopatii, ktera je pak pricinou této trombozy. V prehled-
ném c¢lanku autofi rozebiraji nejcastéjsi koagulopatie, kte-
ré se uplatnuji pfi rozvoji CVT.

1. DEFICIT ANTITROMBINU III (ATIII). Ten-
to plazmaticky glykoprotein syntetizovany v jatrech vy-
tvari ireverzibilni inaktivni komplexy s faktory koagula-
ce Ila, [Xa, Xa, XIa a XIla a neutralizuje vétSinu enzyma
ucastnicich se trombogenezy. Jeho deficit mize byt vroze-
ny, pak je vétSinou autozomalné dominanté dédi¢ny a ma-
nifestuje se za urcitych okolnosti (porod, obezita, chirur-
gicky vykon, oralni kotraceptiva, aj.), nebo ziskany, ktery
vznika v ramci riznych onemocnéni (jaterni selhani, ne-
froticky syndrom, disseminovana intravaskularni koagu-
lopatie, leukémie, diabetes, malnutrice apod.). Vzhledem
k tomu, Ze ATIII je kofaktor heparinu, mél by byt hepa-

rin v antikoagulac¢ni 1€¢bé€ co nejdfive nahrazen antagonis-
ty vitaminu K.

2. DEFICIT PROTEINU C. Tento plazmaticky gly-
koprotein, ktery je vitamin K dependentni, je syntetizovan
v jatrech v inaktivni formé€. V aktivni formé se pak ucast-
ni proteolyzy faktorti koagulace Va a VIIIa. I zde maze byt
deficit vrozeny, ktery je nejcastéji autozomalné dominant-
né dédicny a diagnostikuje se u 3-8 % nemocnych s CVT.
Ziskany deficit se manifestuje za obdobnych okolnosti ja-
ko deficit ATIII. Terapeuticky se podava heparin a antago-
nisté vitaminu K. Byla v§ak popsana asociace deficitu pro-
teinu C s koZnimi nekrézami po warfarinu.

3. DEFICIT PROTEINU S. I tento plazmaticky gly-
koprotein je zavisly na vitaminu K a je syntetizovan v jat-
rech. Plsobi jako kofaktor proteinu C a navic ma i primy
antikoagulacni efekt pres neutralizaci komplexii Va-Xa a
VIlIIa-IXa. Deficit miize byt opét vrozeny a ziskany. Mani-
festace a 1éCba jsou podobné jako u deficitu proteinu C.

4. REZISTENCE NA AKTIVOVANY PROTEIN C je
dtlezitou pri¢inou CVT. V 90% pripadl je tato rezisten-
ce vrozena. Je zpisobena bodovou mutaci genu kodujiciho
faktor Va, ktera zméni jeho vlastnosti natolik, Ze se stava
rezistentni vii¢i proteolytické aktivité aktivované proteinu
C (tzv. Leydenska mutace). Vyskyt u 3-8 % bézné populace
au 15-20% pacienti s CVT opravinuje povazovat Leyden-
skou mutaci za nejvyznamnéjsi rizikovy trombofilni faktor
v oblasti koagulopatii.

5. MUTACE G20210 A PROTROMBINOVEHO GE-
NU. Tato mutace zvySuje plazmatickou hladinu protrombi-
nu, ¢imz vede k protrombotickému stavu. Jeji vyskyt je 6-
20% u nemocnych s CVT, a je tedy druhou nejcast€jsi koa-
gulopatii po Leydenské mutaci.

6. MUTACE GENU TROMBOMODULINU. Tento
membranovy glykoprotein se ucastni aktivace proteinu C na
povrchu endotelu a rovnéz ovliviiuje pisobeni trombinu.

7. ANTIFOSFOLIPIDOVE PROTILATKY tvofi vel-
mi heterogenni skupinu polyklonalnich imunoglobulint
a reprezentuji ziskanou skupinu protrombotickych koagu-
lopatii. Jedna se zejména o antiprotrombinazové protilat-
ky, lupusova antikoagulancia a antikardiolipinové protilat-
ky. Jejich mechanizmus ucéinku spociva v ovlivnéni trom-
bocytl a blokadé aktivace proteinu C. Kromé antikoagu-
lacni 1é¢by se rovnéz doporucuji kortikoidy. Z dalSich rizi-
kovych faktort se jeSté€ popisuji dysfibrinogenémie, hypo-
fibrinolyza a dysplazminogenémie. Z téchto poznatki vy-
plyva nutnost aktivni depistaze rizikovych protrombogen-
nich faktorti u ohrozenych nemocnych a vcasné zahajeni
preventivni antikoagulacéni terapie.

Schluck E, Rodier G, Derouiche F, et al. Rev Neurol
2002; 158: 543-552.
MUDr. Pavel Hradilek
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