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Hlavni téma tohoto Cisla Neurologie pro praxi je véno-
vano okruhu onemocnéni, kterym se anglicky souhrnné
fika movement disorders a Cesky, ponékud nepiesn€, one-
mocnéni extrapyramidového systému. Spoleénym jmeno-
vatelem této skupiny chorob a syndromi jsou degenerativ-
ni procesy postihujici mozkové podkorové struktury, kte-
ré se podileji na centralnim fizeni hybnosti. Je postiZen
zejména, ale ne pouze, extrapyramidovy systém a tato one-
mocnéni se projevuji hlavné, i kdyZ ne jenom, poruchami
hybnosti. K nim se pfidruzuji dalsi pfiznaky, vyplyvajici
z postiZeni dalSich struktur, napf. poruchy vegetativniho
systému nebo kognitivnich funkci.

Naéplni Casopisu neni nahrazovat knihy a ucebnice. Na-
$im cilem neni téma vycerpat, ale aktualné se k n€ému vracet
v dalSich ¢islech a ro¢nicich. Nasi snahou je podat, v sou-
ladu s koncepci a nazvem tohoto €asopisu, prakticky zamé-
fené informace o okruhu naseho zajmu. Uvodem proto pre-
hled o celé problematice extrapyramidovych onemocnéni.

Funk¢ni anatomie: Extrapyramidovy systém obsahuje
hlavni struktury ucastnici se fizeni motoriky, vyjma pri-
marniho motorického kortexu, pyramidové drahy a mozec-
ku. Jeho funkci si nelze predstavovat jako samostatnou,
odpovidajici za specifické motorické funkce. Ve skute¢nos-
ti se centralni motoricky systém sklada z nékolika subsy-
témua (extrapyramidového, mozeckového atd.), avSak op-
timalniho fizeni motoriky dosahuje tim, Ze funguje jako
jednotny celek. Jeho jednotlivé komponenty (napf. riizné
motorické a premotorické korové oblasti, gyrus cinguli,
extrapyramidovy systém, cerebellum, nékterd kmenova ja-

dra), ptisobi navzajem koordinované a v zavislosti na sen-
zorické a senzitivni aferentaci.

Extrapyramidovy systém se sklada z bazalnich ganglii,
s nimi propojenych kmenovych struktur a z nékterych kor-
tikalnich arei. K bazalnim gangliim fadime nucleus cauda-
tus, putamen (spolecné nazyvané striatum) a globus palli-
dus (pallidum), nucleus subthalamicus a substantia nigra.
Mnohaleté pokusy pfifadit k jednotlivym strukturam kon-
krétni funkce nevedly k jednozna¢nym vysledkim, i kdyzZ
je jiz dlouho znamo, Ze Parkinsonova nemoc uzce souvisi
s postiZenim nigrostrialniho systému.

Z transmiter jsou nejvice zastoupeny dopamin (nigro-
strialni draha), acetylcholin (striatum), GABA (malé inhi-
bi¢ni interneurony v striatu), glutamat zfejmé zajistuje spo-
jeni s kortexem, enkefalin a dynorfin spojeni striata s dal-
§imi podkorovymi strukturami. Celkem bylo v extrapy-
ramidovém systému zatim identifikovano nejméné osm
neurotransmiterd. Substituce nebo potencovani ucink de-
ficitnich nebo inhibice hyperfunkcnich transmiterti jsou
béZn€ uzivanymi terapeutickymi metodami.

Klinické syndromy: Onemocnéni extrapyramidového
systému délime do dvou zakladnich skupin podle toho, zda
vedoucim priznakem jsou abnormalni mimovolni pohyby,
tedy dystonie a hyperkinézy, anebo parkinsonsky (hypoki-
neticko-rigidni) syndrom.

A. PARKINSONSKY SYNDROM
Nejcastéji se parkinsonskd symptomatika vyskytuje
v ramci Parkinsonovy nemoci, o které pojednavame v tom-

Funkeéni okruhy extrapyramidového systému a jejich ‘
neurotransmitery.
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Obrézek 1a. Fyziologicky stav.
Obrazek 1b. Porucha extrapyramidového systému pfi Par-
kinsonové nemoci.
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Svétlé Sipky = inhibice, tmavé Sipky = excitace. ‘
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Degenerace dopaminergnich neuront v substantia nigra
pars compacta (SNc) vede k snizeni inhibiéni funkce nig-
rostriatalni drahy (pferuSovand ¢ara) = hyperfunkce stri-
ata = posileni inhibice globus pallidus externus (Gpe) =
oslabeni inhibice nucl. subthalamicus (NST) = zvySeni
excitace gl. pallidus internus a subst. nigra pars reticulata
(GPi/SNr) = posileni inhibice talamu => sniZeni excitace
kortexu + zpracovani informace v kortexu = zvySeni exci-
tace striata, jehoz hyperfunkce se dale zvy3uje.
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to Cisle ve tfech pfispévcich (Bares, Rektorova, Ressner).
O jinych onemocnénich projevujicich se parkinsonskym
syndromem pojednal Kanovsky v minulém cisle.

B. ABNORMALNI MIMOVOLNI POHYBY
(DYSKINEZY)

Dyskinézy d€lime podle toho, zda v popfedi symptoma-
tiky je abnormalni, nadbyte¢ny pohyb jako takovy (hyper-
kinéza), anebo zda pohyb je diisledkem poruchy tonu ve
svalech (dystonie). Mohou narusSit aZ znemoZnit volni hyb-
nost i fe€ a v t€Zkych pripadech zcela invalidizovat. Volni
pohyb je obvykle potencuje, avsak trvaji i v klidu a mizi ve
spanku. Dyskinéza podle distribuce mize byt segmentalni
(postihujici jednu oblast), fokalni (vice oblasti) anebo ge-
neralizovand. V tomto €isle vénujeme ¢lanky tremoru (Be-
netin), tardivnim dyskinézam (Marsalek) a terapii botulo-
toxinem (Kanovsky).

1. Dystonie

Jde o pomaly, tonicky, ¢asto intenzivni abnormalni po-
hyb, ktery je dlisledkem poruchy tonu svalstva a jeho ko-
ordinace. Dystonie je definovana jako mimovolni kontrak-
ce svald, ktera plisobi charakteristické postaveni ¢asti té-
la. Dystonické postaveni a dystonicky pohyb jsou vyprovo-
kovany anebo zvyraznény snahou o volni pohyb. Dochazi
k soucasné i postupné kontrakci agonistli a antagonistil,
ktera trva i v klidu a naruSuje volni ¢innost. Je poruSena re-
cipro¢ni inhibice. U malych dé€ti, u nichz se dystonie dfive
nazyvala atetdzou, se semiologie dystonie méni s vyvojem.

2. Hyperkinézy
Jsou to nepravidelné, pomérné rychlé, opakujici se, ne-
strukturované a excesivni abnormalni pohyby. Dystonie
miuiZe byt pfitomna, aviak neni vedoucim pfiznakem. Radi-
me mezi né€ zejména choreu, balismus, tremor, tiky a myo-
ruchami extrapyramidového systému, fadime je vSak mezi
,movement disorders”.

2.1. Chorea (fecky tanec) je rychly, nestaly, variabilni,
mimovolni pohyb. Koncetiny jsou postiZzeny zejména dis-
talné, chorea je patrna i v obliCeji, chiize ma nestabilni az
taneéni charakter. Dyskinéza se stale sté€huje, je velmi ne-
konstantni. Svalovy tonus je Casto sniZen. Doprovazi néko-
lik klinickych jednotek, napf. Huntingtonova nemoc, hemi-
chorea po infarktu bazalnich ganglii, chorea Sydenhami,
chorea gravidarum a dalsi.

2.2. Balismus je nahl4, rychla a energicka hyperkinéza
postihujici kofenové svalstvo, vétSinou poloviny téla (he-
mibalismus). Typicky balismus postihuje horni koncetinu,
ktera je jakoby vyhazovana do prostoru. Specifickou pfici-
nou je 1éze nucleus subthalmicus, resp. drah, které jej spo-
juji s jinymi extrapyramidovymi strukturami. Etiologie je
nejcastéji cévni.

3. Tremor
Tremor je nékdy fazen mezi dyskinézy, i kdyZ jeho pa-
tofyziologie ma fadu odliSnosti. Viz ¢lanek v tomto Cisle.

4. Tiky

Tiky jsou kratké, repetitivni, stereotypni pohyby, cha-
rakteru zasSkubi, nékdy i slozité&jsSiho pohybu. Jsou jen Cas-
te€n€ mimovolni, pacient je totiZ miiZe vili pfechodné po-

tlacit. Nejcastéjsi jsou neurotické tiky.

5. Myoklonus

Myoklonus je symptom, ktery je vedoucim a charakte-
rizujicim pfiznakem né€kterych syndromil a nozologickych
jednotek. Myoklonus je kratky, nahly, uderny, mimovolni
pohyb zplisobeny svalovou kontrakci nebo jeji inhibici ma-
jici ptivod v CNS. Motoricky efekt miiZze a nemusi byt vy-
datny, frekvence je variabilni. Myoklonu bylo vénovano su-
plementum Ceské a Slovenské neurologie a neurochirurgie
v r. 2000.
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