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Apraxie fedi je syndrom charakterizovany poruchou planovani a programovani motoriky feci. Castou pfic¢inou je cévni mozkova piiho-
da. Nedévno bylo popséno nové neurodegenerativni onemocnéni, u néhoz je apraxie feci jedinym ¢i prevladajicim pfiznakem. Toto
onemocnéni bylo pojmenované primarni progresivni apraxie feci. Autofi predkladaji kazuistiku 72letého pacienta s ¢tyfi roky trvaji-
cim progresivnim zhorsovanim reci az do faktické anartrie, u néhoz byla nakonec diagnostikovana primarni progresivni apraxie reci.
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Primary progressive apraxia of speech

Apraxia of speech is a disorder of speech motor planning and/or programming. It is often caused by stroke. Recently a new neu-
rodegenerative disorder has been described where apraxia of speech is the only or predominant symptom. It was named primary
progressive apraxia of speech. Authors present a case report of 72 year old male suffering from progressive worsening of speech

for four years to near anarthria who has been finally diagnosed with primary progressive apraxia of speech.
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Uvod

Apraxie feci (apraxia of speech — AOS) je
syndrom charakterizovany poruchou planovani
a programovani motoriky feci (Duffy et al., 2006).
vé piihoda (Ogar et al,, 2005), mezi dalsi pficiny
patff demence, traumata ¢i nadory mozku. V ne-
davné dobé popsali Josephs et al. progresivni
neurologické onemocnéni, u néhoz je zhorsujici
se apraxie feci jedinym ¢i pfevlddajicim pfizna-
kem. U pacientd vétsinou neni pfitomna afazie,
typicky chybfi jiné neurologické, neuropsycho-
logické ¢i neurobehaviordlni potize, zejména
v ¢asnych stadiich choroby. Toto onemocnéni
autofi oznacujf jako primdrni progresivni apraxie

feci (primary progressive apraxia of speech —
PPAOS) (Josephs et al., 2012). Na rozdil od apraxie
feci, vzniklé napt. na podkladé cévni mozkové
pithody, ma toto nové neurodegenerativni one-
mocneéni progresivni charakter.

Kazuistika

Popisovanym pacientem je 72lety muz, ktery
byl na nasi kliniku pfijat pro progredujici poru-
chu feci. Vzhledem k pokrocilému stadiu obtizi
s feci bylo nutné pfesnou anamnézu odebrat od
pacientovy dlouholeté partnerky, neméli jsme
tedy k dispozici pfesnéjsi popis progrese paci-
entova stavu, ani jsme jeho klinicky stav nemohli
sledovat od pocatku onemocnéni.

V 68 letech véku zacaly postupné potize
s fecf, kdy pacient ,htfe mluvil a komolil slova”.
Porucha feci se postupem ¢asu pomalu zhorso-
vala, pficemz nyni je jiz komunikace velmislozitd,
pacient je schopen vyslovit jen jednotlivé slabiky,
jeho fec je témér nesrozumitelnd. Kromé toho by-
la u pacienta pfitomna vétsi Unava, mensi zajem
o okoli, potiZze s chlizf a obcasny tfes pravé ruky.

Pacient se déle Iécil s arteridIni hypertenzi,
chronickou ischemickou chorobou srde¢ni,
utrpél blize neurceny uraz hlavy pfiblizné rok
pred pocatkem svym potizi s feci, mél tézkou
artrozu levé kycle a jiz absolvoval implantaci
totdIni endoprotézy kycle pravé. Vrodiné se
z neurologickych onemocnéni vyskytovaly
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Tab. 1. Priznaky apraxie reci (dle Josephs et al, 2012)

1 | Pomalé celkové tempo feci

hlaska ,sva”)

2 | ProdlouZena doba mezi segmenty (mezi hldskami, slabikami, slovy, frazemi; nékdy vyplnéné, napf.

komplexité slov/slabik

3 | Zvysené komoleni nebo zkomolené substituce hlasek pfi vétsi délce projevu ¢i zvysené artikulacni

Segmentace slabik ve viceslabi¢nych slovech

Komoleni hlasek

Segmentace slabik napfi¢ slovy ve vétach/frazich

Slysitelna ¢i viditelnd artikula¢ni nejistota, potize s iniciaci feci, $patné starty/restarty

Prodlouzené samohlasky a/nebo souhlaskové segmenty

Zkomolené substituce hlasek

= |0 |0 |N|O ||~

(@}

Pomalu segmentované a/nebo zkomolené (v¢etné zkomolenych substituci) ,speech sequential
motion rates” ve srovnani's ,speech alternating motion rates” (parametry diadochokineze)

Zvysené komoleni nebo zkomolené substituce hldsek pfi zvyseném tempu feci

N

Zkomolené pfidané hlasky (mimo hlasku ,$va“)

w

Opakovani hlasek nebo slabik

~

Prodluzovani hldsek (nad rdmec prodlouzenych segment)

w

Nepresné (mistem ¢i zpUsobem) ,speech alternating motion rates”

(o)}

Redukovany pocet slov mezi dvéma nadechy v pomeéru k maximalni délce samohlasky

Obr. 1. MR mozku popsaného pacienta, T2-
vdZené obrazy v axidlnich fezech

poruchy paméti ve vysokém veéku u matky

a sestry, potizemi s feci & onemocnénim
z okruhu parkinsonskych syndromt nikdo
z pfibuznych netrpél.

PFi prvnim vysetfeni na nasf klinice po Ctyfle-
tém trvani obtizi dominovala v objektivnim neu-
rologickém nalezu tézké porucha feci. Pacient byl
schopen vyslovit jen nékteré jednotlivé slabiky, cel-
kové tempo feci bylo zpomalené a nebyl schopen
vyslovit slozit€jsi slova. Vyslovované slabiky byly
delsi. Lexii bylo kvUli této poruse slozitéjsi hodno-
tit, psanym pokyndm nicméné pacient vyhovél.
U pacienta byla piftomna i vyrazn porucha grafie.
Porozumeéni zékladnim pokyntm bylo intaktni.

Dale byl hodnocen lehky parkinsonsky
syndrom projevujici se intermitentnim tfesem
pravé horni koncetiny pfi chlzi, lehce zvyseny-
mi elementarnimi posturdlnimi reflexy na hor-
nich koncetinach, hypomimif a supranukledrn{
parézou vertikdlnfho pohledu. Stoj pacienta byl

www.neurologiepropraxi.cz

v lehké anteflexi, chlize byla spise antalgicka pro
bolesti levé kycle pfi tézké artréze, synkineze
byly bilaterdiné omezeny. Pull test, hodnotici
posturdlini stabilitu, byl negativni. Vysetfenf kli-
nickym psychologem prokézalo dysexekutivni
syndrom, kognitivni funkce byly na hranici lehké
a stfedni demence (Mini Mental State Exam 16
bodu). Logoped své vysetieni uzaviel jako pri-
marné progresivni komunikacné kognitivni defi-
cit s pfevahou narusené exprese s dysartrickymi
prvky. Pfestoze pacient vykazoval dysartrické
prvky, parametry dysartrie (motilita rt0, jazyka,
tvafovych svall) byly poruseny jen lehce.

Na magnetické rezonanci mozku byla po-
psana mirnd generalizovand atrofie a post-
ischemické zmény bflé hmoty oboustranné
supratentoridlné (obrazek 1). U pacienta ne-
byla prokdzana odpovidavost na levodopu
ani apomorfin. Dale bylo provedeno neuroso-
nologické a elektroencefalografické vysetfeni
s normalnim nalezem. Pfi elektromyografic-
kém vysetfeni byly zjistény lehké chronické
axonalni zmény. Likvorologické vysetieni pro-
kézalo smisenou lymfo-monocytarni oligocy-
tézu, jiné parametry zakladniho vysetfenf byly
v normé. Hodnoty markerd neurodegenerace
byly v normé, pouze hladina beta-amyloidu
byla snizena.

Pacient byl opakované konzultovan na in-
dikacnich seminéfich naseho specializovaného
Centra pro diagnostiku a lé¢bu neurodege-
nerativnich onemocnéni, kde bylo na zakladé
provedenych vysetfeni vysloveno podezienina
primarni progresivni apraxii feci.
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Diskuze

Primarni progresivni apraxie feci je nove
definované onemocnéni charakterizované
dominujici apraxii fec¢i bez dalsiho vyrazné-
ho neurologického deficitu. Vzhledem k tomu
je také pocet praci publikovanych k tomuto
onemocnéni ve srovnani s dfive popsanymi
nosologickymi jednotkami, které se klinicky
manifestuji poruchou feci, relativné maly. Dle
autord, ktefi PPAOS v roce 2012 poprvé di-
kladnéji charakterizovali, je toto onemocnéni
nejspise poddiagnostikované. Pacienti trpi-
ci PPAOS jsou casto fazeni pod jiné klinické
jednotky, zejména pod primdrni progresivni
afézii, nékdy dokonce i pod dysartrii. Existuji
viak symptomy, které jsou typické pro apraxii
feci, a tedy i pro PPAOS (tabulka 1). Pfiznaky
jsou fazeny podle Cetnosti vyskytu, prvnich
pét pozorovali autofi u vsech pacientl s PPAOS.

Mimo vyse uvedené pfiznaky vykazovali
néktefi pacienti exekutivni dysfunkce, lehky
parkinsonizmus ¢i behavioralni zmény, nicmé-
né zadny z pfiznakl nebyl pfitomny u viech
vysetfovanych (Josephs et al,, 2012).

PotiZze naseho pacienta v dobé naseho
prvniho vysetfeni trvaly jiz minimalné Ctyfi
roky, a proto jsme neméli moznost sledovat
pocateni stadium a progresi jeho onemoc-
néni. Pfi vysetfeni pfi pfijmu a v pribéhu
hospitalizace bylo pozorovano prvnich osm
pfiznakd, které jsou dle vyse uvedenych au-
torl typické pro AOS.

Z neuropsychiatrickych pfiznaku bylo u na-
Seho pacienta pfitomno snizeni zdjmu o okolnf
svét a iritabilita, coz koresponduje s praci Singha
et al,, ktefi zkoumali neuropsychiatrické symp-
tomy u pacientt s PPAOS ve srovnani's pacienty
trpicimi primdrni progresivni afazif (PPA). Anxieta
a zmény apetitu se dle této prace spie vyskytujf
u pacientd s PPA, zatimco aberantni motorické
chovani a apatie se vyskytuji spiSe u pacientl
s PPAOS. Pecovatelé, ktefi se starali o pacienty
s PPAOS, uddvali u svych pacientl nejcastéji apa-
tii (48,8 %), iritabilitu (46,3 %), depresi (31,7 %),
anxietu (22 %) a agitovanost (19,5%) (Singh et
al, 2015).

Dalsi pribéh onemocnéniv ¢ase studovali
Josephs et al. u 13 pacientl. U viech pacien-
tl se béhem sledovani vyvinul parkinsonsky
syndrom, pfi¢emz u osmi z nich zUstala AOS
dominantnim pfiznakem, zatimco u péti zacala

¢asem rychla progrese pfiznakd do syndro-
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mu podobnému progresivni supranuklearnf
paralyze (PSP-like) s tézkym parkinsonizmem,
nelplnym mutizmem, supranuklearni parézou
vertikdIniho pohledu, potizemi se stabilitou
a pady, inkontinenci moci, jeden pacient byl
i pfipoutan na invalidni vozik. Zadny z téchto
péti pacientd nicnéné nesplrioval dle autor(
kritéria progresivni supranukledrni paralyzy.
Autofi z toho vyvozuji, ze parkinsonizmus je
pozdnim znakem PPAQOS (Josephs et al., 2014).
Tato zjisteni potvrzuji i priklady dvou pacientd
s diagnézou PPAOS. U obou pacientl doslo bé-
hem sledovani k progresi AOS, a zatimco prvni
pacient béhem casu vyvinul i agramatickou
afazii, u druhého se objevily pfiznaky odpovida-
jici progresivni supranukledrni paralyze. U obou
zUstala nicméné AQS prevazujici komunikacni
poruchou (Duffy et al,, 2015).

Potize naseho pacienta zacaly nejméné pred
¢tyfmi lety, nyni u néj byly pfitomny zndmky leh-
kého asymetrického parkinsonského syndromu
s vertikaIni supranukledrni parézou pohledu.
Také vykazoval poruchu chilize, kterou pfisuzu-
jeme spise t&7ké artréze leveé kycle.
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dostatecné kvalitativné i kvantitativné. Vétsina
autorll se soustredila na zlepsovani artikula¢ni
kinematiky, ostatni pfistupy jako kontrola rytmu/
frekvence feci, mezisystémova facilitace/reorga-
nizace a alternativni/augmentativni komunikace
byly studovany jen nékolika skupinami odbornika.
Vétsina autorl referovala u svych pacient zlep-
Senfi, coz mUze byt zplsobeno absenci publikact
negativnich vysledkd. Celkové viak Ize fici, Ze je
mozné pozorovat zlepseni pacientd v méfenych
parametrech (Wambaught et al., 2006).

Zavér
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