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Po generace hledame tu spravnou knihu, ve které by
bylo vSechno. A pfi tomto hledani se posouvame ¢im
dal tim hloubgji do ,,historie” a ¢im dal vice jsou hodni
obdivu nasi predchidci, Ze s tak jednoduchymi prostied-
ky dokazali stanovit diagndzu. Jednoduché prostiedky,
které pouzivali, byly jejich smysly a poznavani pro-
pracovali do neskutecné dokonalosti. Pohled, poslech,
poklep, pohmat, ¢ich a nepfislo jim zatézko zapojit
i chut. Umeéli vytézit mnoho znaku a pfiznakt z oby-
¢ejného pozorovani nemocného, bez slozitych pfistroj
a vysetfovacich metod. Velkou roli jisté hralo i to, Ze
se nemocnému plné vénovali, nepospichali, vidéli jej
¢asto v jeho domacim prostedi.

Ptikladem budiz Thomayerova slova z druhého
vydani Uvodu do drobné praxe lékaiské z roku 1900,
ktera napsal na konci kapitoly Obtize zalude¢ni neboli
dyspepsie: ,, Neni pochyby, ze dostavse se takto ke konci
kapitoly, vSecky moznosti vzniku dyspepsie jsme nevy-
tli. Jsou jisté osamélé prihody, napr. nékterd nezvykla

Predmluva

otrava, pri nichz tvrdosijné dyspepsii by hlavni ukol
symptomaticky pripadal. AvSak nékdy se podari i ta-
kovéto zahadné prihody rozlustiti tim, Ze do podrobna
zvyky nemocného, zpiisob prace, vyzivy, slovem riizné
detaily ze Zivota sledujeme.

Tteba tou ,.knihou, ve které je viechno®, bude inter-
net. Ale kniha je KNIHA! MiZzeme se ji dotykat, hladit
ji, mit radost z jeji sli¢nosti, vazby, pismen, obrazki.
Kazda kniha ma svou vlastni vini, zvlast’ nové knihy
voni opojné. Kniha nezradi, je mozné ji vzit do ruky,
potézkat ji, mit ji. Internet do ruky vzit nelze. Tieba
jednou...

Zustaneme zatim na zemi. At tato kniha splni to, co
jsme si pfedsevzali, tedy aby byla praktickou rukoveéti
se snadnou orientaci, tak jak se to snad povedlo prvnimu
vydani z roku 2014.

Autofi
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Definice a klasifikace
Definice

Acidoza (acidosis, is, f-; I. acidus — kysely) je oznaCe-
ni pro procesy, pii kterych se v téle ve zvySené mire
akumuluji kyseliny nebo dochazi ke zvySenym ztratdm
bazi, a nastava tak acidifikace organizmu. Acidoba-
zickou rovnovéahu organizmu v klinické praxi posu-
zujeme nejcastéji stanovenim parametrl acidobazické
rovnovahy v arterialni krvi (€i arterializované kapilarni
krvi). Acidobazické poruchy se obvykle (ale ne vzdy!)
projevuji zménou jejiho pH. Arteridlni pH je za nor-
malnich okolnosti udrzovano ve velmi uzkém rozmezi
mirn¢ alkalickych hodnot 7,35-7,45. Jako acidemii
oznacujeme pH krve nizsi nez 7,35. Aktualni pH krve
je v8ak kromé vyvolavajici primarni acidobazické po-
ruchy zavislé i na stupni jeji kompenzace a eventualni
pritomnosti dals§i primarni poruchy. U smiSenych po-
ruch acidobazické rovnovahy se tedy miizeme setkat
s normalnim pH, parcialnim tlakem CO, a bikarbonitu,
které ale nevylucuji pfitomnost poruchy acidobazické
rovnovahy. Pojem acidemie (stav snizeného pH arte-
ridlni krve) tedy neni synonymni s pojmem acidoza
(proces vedouci k akumulaci kyselin ¢i ztratdm bazi).

Klasifikace

Existuje n€kolik pfistupti k hodnoceni acidobazickych
poruch, jejichz rozbor ptfesahuje ramec tohoto textu;
problematika je podrobné rozvedena ve specidlné za-
meéfenych publikacich (napt. Jabor, A., 2008). Na za-
kladé patofyziologického mechanizmu, ktery vede ke
zvySeni koncentrace vodikovych iontli v organizmu, je
ucelné délit acidézu na:
e respiracni — hlavnim mechanizmem je akumulace
CO, v disledku jeho snizeného odstrafiovani dy-
chacim systémem,

1 Acidoza
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e metabolickou — projevi se obvykle primarn¢ zme-
nou koncentrace bikarbonatu, pricinou je zvySena
produkce nevolatilnich kyselin (napf. laktatu, ke-
tolatek), jejich snizené odstranovani ledvinami ¢i
ztraty bikarbonatu.

Z hlediska urceni pfic¢iny metabolické acidézy je uzi-

tecné jeji rozdeleni na:

e metabolickou acidézu s normalnim AG (anion
gap — viz dale),

e metabolickou acidozu se zvySenym AG.

Podle ptitomnosti kompenzaéni odpovédi délime
acidobazické poruchy na akutni (chybi kompenzacni
odpovéd’) a kompenzované (napf. primarné respiracni
porucha je kompenzovana ¢innosti ledvin, metabolicka
porucha naopak respiracng).

Respira¢ni i metabolicka acidéza mohou byt ptitom-
ny bud’ samostatn¢ na podkladé jednoho patofyziologic-
kého mechanizmu (jednoducha porucha acidobazické
rovnovahy), nebo se mohou vyskytovat v kombinaci
s dal§im patofyziologickym mechanizmem (kombino-
vana porucha acidobazické rovnovahy).

Patofyziologie

Intracelularni pH je znac¢né variabilni, ale jeho pru-
mérnd hodnota pii 37 °C se pohybuje okolo hodnoty
7,0. Tato hodnota je vyrazné blizsi neutralnimu pH
(které odpovida pfi teploté lidského téla ptiblizné 6,8)
a vyrazné kyselejsi ve srovnani s alkalickym pH (7,4)
extracelularni tekutiny. Ve srovnani s ostatnimi klinicky
stanovovanymi analyty je koncentrace vodikovych kati-
ontdl v plazmé udrZzovana ve velmi izkém rozmezi mezi
35-45 nmol/l (odpovida pH 7,45, resp. 7,35). Pro srov-
nani: koncentrace bézné stanovovanych biochemickych
parametri véetn¢ bikarbonatu se pohybuji v mmol/l, tj.
fadové milionkrat vyssich, pokles koncentrace vodiko-
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vych iontd o pouhych 20 nmol/1 (tj. vzestup pH na 7,7)
vSak jiz pfedstavuje zavaznou alkalozu. Tabulka 1.1
uvadi prehled vybranych parametrti charakterizujicich
acidobazickou rovnovahu organizmu a jejich fyziolo-
gické hodnoty.

Katabolizmem cukri, tuki a bilkovin je v organizmu
denné uvolnéno pfiblizné 15 000-20 000 mmol CO, (tj.
cca 0,66—-0,88 kg), ktery je piisobenim karboanhydrazy

pfeménén pies velmi nestabilni kyselinu uhli¢itou na
vodikovy kationt a bikarbondtovy aniont.

CO,+H,0 < H,CO, <> H"+ HCO,
Tyto ionty jsou krvi transportovany do plic (vodikové

kationty z velké ¢asti ve vazbé na hemoglobin), kde
vySe uvedend reakce probiha opacnym smérem za

Tab. 1.1 Vybrané biochemické parametry uzivané pii hodnoceni poruch acidobazické rovnovahy

Parametr Fyziologicka Vyznam Poznamky
hodnota
v arterialni krvi
pH 7,35-7,45 charakterizuje koncentraci zaporny dekadicky logaritmus koncentrace
vodikovych kationtud vodikovych kationtud
PaCo, (parcialni | 4,8-5,9 kPa, klicovy parametr pokles u respira¢ni alkalézy ¢i jako
tlak oxidu odpovida cca charakterizujici vztah mezi kompenzacni déj u metabolické acidézy
uhli¢itého 35-45 mmHg produkci a eliminaci CO,
v arterialni krvi)
[HCO, ] aktudlni | 22-26 mmol/I| nezbytny pro vypocet AG v laboratofi dopocitadvan z Hendersonovy-
hydrogenubhlicitan -Hasselbalchovy rovnice, samostatné nestaci
pro posouzeni metabolické slozky, pokles viak
naznacuje moznou metabolickou acidézu
BE,, (base excess | -2,5 az hlavni parametr sumarné odpovida mnozstvi kyseliny (v mmol/I), které
extraceluldrni +2,5 mmol/I charakterizujici metabolickou | je nutné pfidat do vySetfované tekutiny (zde
tekutiny) komponentu acidobazické extracelularni tekutina) k upraveni pH na 7,4
rovnovéahy - hodnota 0 mmol/I | pfi PaCO, 5,33 kPa a teploté 37 °C
odpovida stavu, kdy je pH
extracelularni tekutiny
ur¢eno pouze hodnotou
PaCO,, hodnoty BE_ ., <-2,5
nachéazime u metabolické
acidoézy, hodnoty BE, ., > + 2,5
u metabolické alkalézy
AG (anion gap) 10-14 mmol/I charakterizuje metabolickou nékdy se ve vypoctu zohlednuje téz kalemie,
=[Na*] - [CIF] - komponentu - zvysena v tom pfipadé je norma 14-18 mmol/l; vhodna
[HCO,] hodnota i pfi normalnim je korekce AG na aktualni hladinu albuminu
pH, [HCO,Ta PaCO, znaci podle vztahu AGkor = AG + 0,25 x (40 -
pfitomnost metabolické S-albumin v g/l), tzn. pf¥i poklesu koncentrace
acidézy albuminu o 10 g/l poklesne AG o 2,5 mmol/|,
korekce umozni rozpoznat skrytou
metabolickou acidézu u hypoalbuminemie
(acidifikujici ionty v tomto pfipadé nezpUsobuji
pokles HCO,);
pokles AG je pozorovan u hypoalbuminemie,
hyperkalcemie, hypermagnezemie, intoxikace
Br, I, Li, u mnohocetného myelomu, zdvazné
hyperlipidemie (laboratorni artefakt v disledku
chyby stanoveni koncentrace iont()




Acidéza

Parametr Fyziologicka Vyznam Poznamky

hodnota

v arterialni krvi
excess AG 22-26 mmol/I zvy$end hodnota pokud je pfitomna metabolicka acidéza se
= aktualni (tj. hodnota u metabolické aciddzy se zvySenym AG, je vhodné dopocitat tento
AG - normalni odpovidajici zvySenym AG znaci sou¢asné | parametr;
AG + aktualni normalni pfitomnou metabolickou rozdil mezi,aktualnim” a,normalnim” AG
bikarbonat = koncentraci alkalézu; (nékdy oznacovany téz jako delta AG) by mél

AG-12+[HCO,T]

bikarbonatu)

snizena hodnota znamena
pfitomnost acidézy

s normalnim AG (tj. kombinace
aciddzy se zvysenym

odpovidat poklesu koncentrace bikarbonatu
v dasledku pufrovani (narast AG o 1 mmol/I
by mél byt provazen poklesem koncentrace
bikarbonatu o 1 mmol/l);

i normalnim anion gap)

pfictenim hodnoty aktudlniho bikarbonatu
k delta AG bychom tedy méli dostat
fyziologickou hodnotu koncentrace
bikarbonatu (proto je tento parametr

také nékdy oznacovan jako ,korigovany”
bikarbonat)

uvolnéni CO, do vydechovaného vzduchu. Produkce
CO, je pomérné konstantni, hlavnim mechanizmem,
ktery zpusobi jeho zvysenou akumulaci v organizmu,
je porucha vyluc¢ovani plicemi.

Pfi metabolickych pochodech se dale uvoliuji vo-
dikové kationty, které nemohou byt odstranény vyse
popsanym zptsobem (napi. z kyseliny sirové jako ko-
necného produktu metabolizmu sirnych aminokyselin —
cca 25 mmol, pfi netiplném zmetabolizovani cukrt ¢i
tuki — cca 40 mmol, v dieté prijaté kyseliny fosforecné)
a jsou vyluéovany do moci ve formé titrovatelnych
kyselin (pfedevsim dihydrogenfosfore¢nanu) a NH,".
Tyto ,,nevolatilni kyseliny, fyziologicky produkované
v podstaté v konstantnim mnozstvi 40—60 mmol/den
(srovnej s vySe uvedenym mnozstvim ,,volatilni* ky-

5%

35%

seliny uhli¢ité), museji byt odstranény ledvinami, aby
nedochazelo ke vzniku metabolické acidozy.

Z hlediska udrzeni koncentrace vodikovych kationtd
(pH) v plazmé a extracelularnim prostoru v uzkém roz-
mezi fyziologickych hodnot jsou rozhodujici:

e pufracni systémy,
e respiracni systém,
e ledviny.

Kli¢ovym a kvantitativné nejvyznamnéj$im extrace-
lularnim pufra¢nim systémem je bikarbonatovy pufr
(obr. 1.1), jehoz funkce navic pfimo souvisi s ¢innosti
plic a ledvin.

Vztah mezi jednotlivymi slozkami bikarbonatového
pufru vystihuje modifikovana Hendersonova rovnice:

B bikarbonaty
[ hemoglobin
[] plazmatické bilkoviny

[ fosfaty
53%

Obr. 1.1 Podil jednotlivych slozek na pufracni kapacité extracelularni tekutiny
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PaCO, x konstanta = [H'] x [HCO,"]
Po matematické upravé tak vznikne vztah:
[H*] = PaCO, x konstanta/[ HCO,"]

Z tohoto vztahu vyplyva, ze koncentrace vodikovych
kationtl nardsta (a pH tim padem klesd) pfimo umérné
s rostoucim parcidlnim tlakem CO, a nepiimo imérné
s koncentraci bikarbonatu.

Dalsi matematickou upravou tohoto vztahu (ktera je
bohuzel komplikovana ponékud kontraintuitivni definici
pH jako zaporného dekadického logaritmu koncentrace
vodikovych kationti, podrobnéji viz ucebnice biochemie)
dostaneme Hendersonovu-Hasselbalchovu rovnici pro
bikarbonatovy pufr v ,.klasické” podobé:

pH = 6,1 +log HCO,7/0,03 x PaCO,
pH = 6,1 + log HCO,7/0,225 x PaCO,

PaCO, v mmHg
PaCO, v kPa

Zde predstavuje pH zaporny dekadicky logaritmus
koncentrace vodikovych kationtt, 6,1 odpovida pKa —
zapornému dekadickému logaritmu disociacni konstanty
kyseliny uhli¢ité; ve jmenovateli je koncentrace kyse-
liny uhli¢ité vyjadiena soucinem rozpustnosti pro CO,
(0,03, resp. 0,225) a parcidlniho tlaku oxidu uhli¢itého
(PaCO,) v mmHg, resp. v kPa; v Citateli je koncentrace
bikarbonati (pfedevsim sodného) v mmol/l. Hodnota
pH tedy zavisi na poméru obou slozek a nikoli na ab-
solutni hodnoté koncentrace bikarbonati ¢i PaCO,,
z ¢ehoz vychazi moznost kompenzovat zménu jedné
slozky zménou druhé. Za fyziologickych podminek je
pomeér slozek u bikarbonatového pufru ptiblizng 20 : 1
(24 mmol/1 HCO,™: 0,03 x 40 pro PaCO, v mmHg, resp.
0,225 x 5,3 pro PaCO, v kPa).

Parciélni tlak CO, v Hendersonové-Hasselbalcho-
ve& rovnici odpovida slozce, ktera je pfimo ovlivnéna
a fizena funkeci respira¢niho sytému (respiracni kom-
ponenta). Naproti tomu koncentrace HCO;~ je primarné
regulovana ¢innosti ledvin (metabolicka komponenta).
Denn¢ je do primarni mo¢i prefiltrovano cca 4000 mmol
bikarbonatu, naprosta vétsina je resorbovana v proximal-
nim tubulu (cca 85 %) za soucasné sekrece shodného
mnozstvi vodikovych kationtd ledvinnymi tubuly, zby-
vajici vyrazné mensi Cast je resorbovana v distalnéjsich
partiich (10 % ve vzestupném raménku Henleovy klicky,
ve sbérnych tubulech je sekreci vodikovych kationtl
vypufrovan zbyvajici bikarbonat, fosfaty a amonné ion-
ty). Témito mechanizmy ovliviiuje funkce plic a ledvin
acidobazickou rovnovahu.

Zmény jedné komponenty (priméarni zména acido-
bazické rovnovahy v souhlasném sméru se zménou pH)
mohou byt kompenzovany zménou ¢innosti druhého
organu.

U metabolické acidozy, typicky provazené primarné
snizenou koncentraci bikarbonatu, je pfikladem této
kompenzaéni odpovédi hyperventilace (Kussmaulovo
dychani), kterd vede ke sniZzeni PaCO,. Pomér mezi
obéma komponentami v Hendersonové-Hasselbalchove
rovnici tak zuistane piiblizné zachovan a zména pH od
fyziologickych hodnot nebude tak vyrazna. U respiraéni
acidozy také postupné dochazi ke korigovani poruchy
¢innosti ledvin, které zvysi exkreci vodikovych kationtt
do moci (predevsim ve formé NH,*), coZ se projevi
vzestupem plazmatické koncentrace HCO,™ pfiblizné
0 4 mmol/l na kazdych 10 mmHg zvySeni PaCO,.

Zatimco respiracni systém reaguje kompenzacné
béhem minut az hodin, kompenzacni odpovéd’ ledvin
dosahuje plného rozsahu az po 3-5 dnech. K posouzeni
kompenzacni odpovédi je mozné vyuzit nomogrami
(obr. 1.2) ¢i kompenzaénich rovnic (tab. 1.2), jejichz
aplikace v denni klinické praxi je vSak limitovana ob-
tiznou zapamatovatelnosti. Pokud aktualni hodnoty
kompenzujici slozky vybocuji mimo meze vymezené
nomogramem ¢i kompenza¢nimi rovnicemi, je pfitomna
i dalsi acidobazicka porucha.

Dtlezitou zasadou pro spravnou interpretaci klinic-
kych nalezi je to, ze kompenzacni odpoved’ (s vyjimkou
chronické respiracni alkal6zy) nikdy neupravuje primar-
ni poruchu acidobazické rovnovahy zcela a nedochazi
k jejimu ,,pfekompenzovani.

Acidemie jako diisledek acidozy ovliviiuje fadu
fyziologickych funkei. Dochazi k dilataci arteriol, sni-
zeni srdecni kontraktility a k poklesu krevniho tlaku,
snizuje se prah pro vznik srde¢nich arytmii. Arterialni
chemoreceptory reaguji na pokles pH stimulaci dechové
frekvence a dechového objemu (klinickym projevem je
Kussmaulovo dychani). Dochézi k posunu disocia¢ni
kiivky hemoglobinu doprava a v disledku toho ke snaz-
§imu uvolnovani kysliku (na tirovni mikrocirkulace je
z tohoto hlediska acidemie pfiznivéjsi nez alkalemie,
ktera ma na disocia¢ni kiivku hemoglobinu opacny
ucinek). Presun vodikovych kationtti do bunék vede ke
zvySenému vyplavovani draselnych kationtl z bunék,
a tim k hyperkalemii, zvySuje se také koncentrace io-
nizovanych vapenatych iontll v disledku jejich snizené
vazby na krevni bilkoviny. Pfi dlouhotrvajici acidoze
je ovlivnén kostni metabolizmus uvoliiovanim hydro-
genuhlicitant a uhli¢itant z kostni tkané.
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Obr. 1.2 Nomogram k urceni poruchy acidobazické rovnovahy
A - akutni, U — ustdlend/kompenzovana, M — metabolicka, R — respiracni, Ac — acidé6za, Alk - alkaléza, NH — normalni hodnoty
Zdroj: Jabor, A., a kolektiv. Vnitini prostredi. Praha: Grada Publishing, 2008

Tab. 1.2 Rovnice k odhadu kompenzaéni odpovédi u jednoduchych acidobazickych poruch

WinterQv vzorec pro posouzeni adekvatnosti
respira¢ni kompenzace u metabolické acidézy

ocekavané PaCO, (v mmHg) = 1,5 x[HCO, ]+ 8 + 2
ocekavané PaCO, (v kPa) = 0,2 x [HCO, ] + 1,07 £ 0,27

zjednodudeny odhad o¢ekavaného PaCO,
u metabolické acidézy

hodnota PaCO, v mmHg by se méla bliZit poslednim dvéma islicim
hodnoty pH (napf. pro pH 7,25 by méla byt okolo 25 mmHg)
PaCO, (v mmHg) = [HCO, 1+ 15

vzorec pro posouzeni adekvatnosti respiracni
kompenzace u metabolické alkalézy

ocekavané PaCO, (v kPa) =[HCO,1/8 +1,2+0,3

zména [HCO,] u respiracni acidézy:
- akutni
— chronické

[HCO,] stoupne o T mmol/I pfi vzestupu PaCO, 0 10 mmHg
[HCO, ] stoupne o 3-4 mmol/I pfi vzestupu PaCO, 0 10 mmHg

zména [HCO, ] u respiracni alkal6zy:
- akutni
- chronické

[HCO, ] klesne 0 2 mmol/I pfi poklesu PaCO, 0 10 mmHg
[HCO, ] klesne o 4-5 mmol/I pfi poklesu PaCO, 0 10 mmHg

Pozndmbka: Pro pievod plati 1 mmHg = 0,133 kPa, 1 kPa = 7,5 mmHg.
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Vyskyt

Aciddza provazi Siroké spektrum akutnich i chronickych
stavil (viz dale tab. 1.3). Jeji rozvoj Casto signalizuje
akutni zhorSeni stavu organizmu, provazi selhani kar-
diorespira¢niho systému ¢i metabolicky rozvrat.

Klinicky obraz

rozvoje, délce trvani a stupni acidozy.

Respiracni acidoza

V klinickém obrazu vétSinou dominuje porucha ven-
tilacnich funkci. Hypoventilace mtze byt disledkem
utlumu dychaciho centra, poruch na urovni nervosva-
lové jednotky ¢i samotného dychaciho svalstva, provazi
také syndrom spankové apnoe. Akutni pfi¢inou miize
byt obstrukce dychacich cest vdechnutym predmétem,
otokem pfi alergické reakci, termickém ¢i chemickém
poranéni ¢i spazmem pfi exacerbaci astmatu s rozvojem
globalni respiracni insuficience. U ventilovanych paci-
entll muze dojit k rozvoji respiracni acidozy v dasledku
nepftizpiisobeni ventilacniho rezimu nahlému vzestupu
produkce CO, (napf. pii motorickém neklidu, horecce,
septickém stavu), pii poruse plicnich funkei ¢i v rezi-
mech permisivni hyperkapnie.

Akutni zvySeni PaCO, miize byt provdzeno tizkosti,
dus$nosti a zmatenosti a mize vést az k poruse védomi,
myoklonu ¢i kfeCovym staviim. Tento stav byva navic
v naprosté vétsin€ piipadt provazen hypoxemii, ktera
vede k rozvoji metabolické acidozy. Pii mirném chro-
nickém zvyseni PaCO, (napf. u pacientl s CHOPN) se
mohou vyskytnout poruchy soustiedéni, spanku (denni
spavost) a paméti, bolesti hlavy a ptfiznaky napodobujici
zvyseni nitrolebniho tlaku. Z dalSich neurologickych
pfiznaki mohou byt pfitomné poruchy chize, tremor,
snizeni nervosvalovych reflexti a asterixis.

Metabolicka acidoza

Klinicky obraz mize byt velmi variabilni dle vyvolava-
jici pfi¢iny. Charakteristické je kompenzac¢ni zrychlené
a vyrazné prohloubené dychani (tzv. Kussmaulovo dy-
chéni — pozor na zdménu s hyperventilaci provazejici
anxidzni stavy!), pacienty pocitované jako dusnost.
Intoxikace salicylaty mize byt provazena tinitem, po-

ruchami zraku a vertigem, poruchy zraku az slepota se
mohou vyskytnout u intoxikace metanolem.

Mize dochézet také k Gtlumu srdecni kontraktility,
periferni arterialni vazodilataci, poklesu krevniho tlaku,
snaz§imu vzniku arytmii (palpitace) a ke zvySeni plicni
vaskularni rezistence.

Cinnost centralniho nervového systému je utlume-
na, vyskytuji se bolesti hlavy, zmatenost, stav mtze
progredovat az do komatu.

Miize byt pfitomna nauzea ¢i zvraceni, bolesti bficha
(typicky u tézké diabetické ketoacidozy), prijem.

Byva zvysena inzulinorezistence, projevujici se hy-
perglykemii. Nachazime hyperkalemii (zvyseni je velmi
variabilni, v priméru je vzestup kalemie o 0,6 mmol/l
pti poklesu pH o 0,1); jeji vyskyt je mén¢ Casty u me-
tabolické acidozy zplisobené organickymi kyselinami
(napt. laktatové ¢i ketoacid6zy). Chronické stavy (chro-
nicka renalni insuficience) dale vedou k demineralizaci
kostni tkané.

Diagnostika a diferencidlni
diagnostika

Diagnostika

Zakladnim vysetfenim k posouzeni acidobazické rov-
novahy organizmu je vySetfeni krevnich plynt (Astrup)
v arterialni (nejastéji z a. radialis, a. femoralis, a. bra-
chialis) nebo arterializované kapilarni krvi (pro piesny
odhad PaO, nejlépe z usniho laliicku po oSetfeni hype-
remizujici masti). VySeteni ven6zni krve je nevhodné,
pfesto se vsak pomérné Casto provadi. Nedostatecné
odrazi funkci respiraéniho systému a celkovy meta-
bolicky stav organizmu, zvlasté v ptipad¢€ centralizace
ob¢hu a tehdy, pokud neni krev odebrana z centralniho
venozniho fecisté. Na druhou stranu je odbér vendzni
krve snaz$i a mtze byt dostacujici pro monitorovani
predevsim metabolické slozky acidobazické rovnovahy
v Case.

Odbér se provadi do kapilary ¢i stiikacky s lithium-
-heparinem a musi byt proveden tak, aby ve vzorku
nebyly pfitomny bublinky vzduchu (jinak dojde ke
zkresleni vysledk vySeteni). Odebrany material musi
byt analyzovan béhem 15 minut; pokud je umistén na
tajicim ledu, je mozné vySetieni provést do 30—60 mi-
nut. Analyzator krevnich plynt méfi pH a parcialni
tlak kysliku a oxidu uhli¢itého (PaO,, PaCO,), ostatni
parametry jsou dopocitané. K vypocteni anion gap je
zapotiebi soucasné vysetieni mineralogramu.
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Systematicky postup zhodnoceni vysledkd vySetieni

acidobazické rovnovahy:

e zhodnoceni pH,

¢ identifikace primarni acidobazické poruchy, ktera
pusobi vychyleni pH ve sméru shodném s vychylkou
pH (u acidézy vzestup PaCO, ¢i pokles bikarbonatu),

e vzdy vypocteni anion gap (AG = [Na'] — [C]"] -
[HCO,]) — AG nad 20 mmol/l zna¢i pfitomnost
metabolické acidézy bez ohledu na hodnotu pH
a koncentraci bikarbonatu!; pokud je pfitomna me-
tabolicka acidoza se zvySenym AG, vypocitat excess
AG (excess AG = aktualni AG — normalni AG +
aktualni bikarbonat) — hodnota nad 30 mmol/l znaéi
metabolickou alkalézu, hodnota pod 23 metabolic-
kou acidézu bez zvysené¢ho AG.

Diferencidlni diagnostika

Anamnéza, fyzikalni nalez a vysledky dal$ich pomoc-
nych vysetfeni umoziuji urcit pfic¢inu poruchy acido-
bazické rovnovahy. Anamnestické udaje nas mohou
upozornit na nékteré Casté priciny acidozy: chronické
renalni selhani byva provazeno metabolickou acidézou,
chronicka obstruk¢ni plicni nemoc nebo piedavkovani
latkami tlumicimi CNS respiracni acidézou. Z 1€kt je
pri¢inou metabolické acid6zy inhibitor karboanhydra-
zy — acetazolamid.

Spolu s odbérem krve na vySetieni krevnich plynt
odebirame soucasné krev na vySetfeni alespon za-
kladniho iontogramu, které umozni vypocet dalSich
parametrii jako anion gap.

Vhodné je stanoveni albuminu k odhaleni ¢asto pfitom-
né metabolické alkal6zy zpisobené chybénim zapor-
né nabitého albuminu (hypoalbuminemicka alkaldza).
Z dal$ich vysetteni je vhodné stanoveni glykemie a ke-
tolatek v moc¢i (dekompenzovany diabetes mellitus),
ledvinnych funkei (renalni insuficience), osmolarity (os-
molarni okno pfi intoxikaci etylenglykolem, etanolem
a metanolem) a toxikologické vySetieni pii podezieni
na intoxikaci (salicylaty). VySetfeni mo¢i mize odha-
lit ptitomnost krystalti kalcium oxalatu pfi intoxikaci
etylenglykolem, pH moci nad 5,5 spolu s metabolic-
kou acid6zou poukazuje na moznou renalni tubularni
acidozu typu L.

Jednoduché poruchy acidobazické rovnovahy

Primarni poruchou je vzdy ta, ktera je ve shodé s pozo-
rovanou vychylkou pH od hodnoty 7,4. Z praktického
pohledu je vhodné zjednodusené vnimat CO, jako ky-
selinu, naopak bikarbonat jako zasadu. Acidoza mutize
byt tedy zplisobena bud’ vzestupem CO, (respiracni
acidoza), nebo poklesem bikarbonatu (metabolicka
acidoza). U jednoduchych poruch acidobazické rovno-
vahy se dale v zavislosti na délce trvani stavu setkame
s odpovidajici kompenzaéni odpovédi, ktera ale nezpt-
sobi uplnou kompenzaci primarni poruchy, tzn. pH se
priblizi hodnoté 7.4, ale nedosahne ji. Vyjimkou z tohoto
obecného pravidla je chronicka respiracni alkaldza, kdy
¢asto dochazi k navratu pH k normé.

Respiracni acidéza — Piikladem miZze byt pacient
s utlumem dechového centra v disledku intoxikace
s nasledujicimi hodnotami acidobazické rovnovahy:
pH 7,25; PaCO, 8 kPa; HCO,~ 26 mmol/l. U tohoto
pacienta je pH v kysel¢ oblasti, jedna se tedy o acidozu,
vychylka pH je v souladu s pozorovanym vzestupem
PaCO,, jde tedy o respira¢ni acidézu. Koncentrace bi-
karbonatu je v normé¢, nenastoupily tedy jesté kompen-
zacni mechanizmy.

Pii del§im trvani stavu (naptiklad pacient s CHOPN)
dochézi ke kompenzaéni odpovédi ledvin a ke vze-
stupu bikarbonatu, jako naptiklad: pH 7,34; PaCO,
8 kPa; HCO, 31 mmol/l. V tomto piipad¢ je pfi stejném
PaCO, jako v pfedchozim ptikladu zvySena koncentrace
bikarbonatu a pH se tim pfiblizuje k fyziologickym
hodnotam.

Metabolicka acidéza — Jednoduché poruse by moh-
ly odpovidat naptiklad hodnoty: pH 7,2; PaCO, 2,8 kPa;
HCO,~ 7,9 mmol/l. Zde je ve shod¢ s nizkym pH nizka
hodnota bikarbonatu, jedna se tedy o primarni acido-
bazickou poruchu. Kompenzaéné je sniZzena hodnota
PaCO,, respira¢ni odpovéd’ je adekvatni (ocekavané
PaCO,=0,2 x 7,9+ 1,07 = 2,65 kPa). K uréeni pfic¢iny
metabolické acidozy je vhodné vypocitat anion gap.
Pokud je v normé, poukazuje to na ztraty bikarbonatu —
nejcastéji do zazivaciho traktu ¢i ledvinami. ZvySena
hodnota AG znaci pfitomnost aniontd endogenni ¢i
exogenni kyseliny (naptiklad laktat, ketolatky, kyselina
salicylovd) jako pfiCiny acidozy.

Pfi¢iny respiracni a metabolické acidozy shrnuje
tabulka 1.3.

SmisSené poruchy acidobazické rovnovahy

V klinické praxi jsou casté situace, kdy je pfitomno
zaroven vice primarnich poruch. Mlzeme se setkat
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Tab. 1.3 Pficiny acidozy

Typ acidézy Mechanizmus vzniku

Mozny vyvolavajici stav

respiracni acidéza | Utlum respira¢niho centra

intoxikace (opiaty, anestetiky, benzodiazepiny), cévni
mozkova piihoda, tumory CNS, infekce, podani kysliku
u respira¢nich onemocnéni provazenych hyperkapnii
(napt. CHOPN)

neuromuskuloskeletalni poruchy
a obstrukce dychacich cest

syndrom Guillaina-Barrého, myasthenia gravis,
amyotroficka laterdini skleréza, poliomyelitida, tézka
kyfoskolidza, pneumotorax, hemotorax, trauma hrudni
stény, obstrukce dychacich cest

postizeni plicniho parenchymu,

nerovnovaha mezi ventilaci a perfuzi

CHOPN, tézka pneumonie ¢i plicni edém

produkce CO, pfesdhne kapacitu
respirac¢niho systému

vzacné pficiny - maligni hypertermie, neadekvatni uméla
plicni ventilace

metabolicka
acidéza

aciddza se zvysenym AG (> 12 mmol/I)

intoxikace (metanol, paraldehyd, alkoholicka
ketoacidodza, izoniazid, Zelezo, etylenglykol, salicylaty),
laktatova acidoza, rhabdomyolyza, rendlni insuficience,
D-laktatova acidéza u syndromu kratkého streva

acidéza s normalnim AG

(hyperchloremicka):

— ztraty bikarbonatu do
gastrointestindlniho traktu

— ztrdty bikarbonatu ledvinami

— posthypokapnicka

— hyperchloremicka

prijem, ureterosigmoideostomie, ileostomie, renalni
tubularni acidéza, ¢asna faze renalniho selhani,
inhibitory karboanhydrazy, antagonisté aldosteronu,
hypoaldosteronizmus, hyperparatyreoidizmus (obvykle
jen mirnd acidéza)

podani velkého mnozstvi fyziologického roztoku

CNS - centrdlni nervovy systém, CHOPN - chronicka obstrukéni plicni nemoc
Pozndmka: Mnemotechnickd pomcka pro acidézu se zvysenym AG: MUDPILES: M - metanol, U — uremia, D - diabetic/alcoholic
ketoacidosis, P — paraldehyde, | - iron, isoniazid, infection, L - lactic (v¢. CO, kyanidu), E - etylene glykol, S - salicylates

s libovolnou kombinaci az tfi jednoduchych poruch
acidobazické rovnovahy (z pochopitelnych divoda
vSak nemuze byt soucasné€ pfitomna respiracni alka-
16za s respiracni acidézou). Naptiklad pfi intoxikaci
salicylaty je pfitomna respiracni alkal6za v disledku
stimulace dychaciho centra, kyselina salicylova vSak
zaroven zplsobuje metabolickou acidozu se zvySenym
AG, respiracni alkal6za pfi pneumonii mize byt prova-
zena septickym stavem s laktatovou acidézou.

Pritomnost dal$ich primarnich poruch acidobazické
rovnovahy je mozné odhalit srovnanim o¢ekavané kom-
penzacni odpovédi na primarni poruchu s pozorovanymi
odchylkami. Pokud pozorované zmény vyrazné vybocuji
z rozmezi o¢ekavanych hodnot, je zfejmé pfitomna jeste
dalsi primarni porucha.

K urceni o¢ekavané kompenzacni odpovedi je
mozné pouzit matematické rovnice (viz tab. 1.2) ¢i
nomogramy, kde je rozpéti fyziologické kompenzacéni
odpovédi pro jednotlivé poruchy vyneseno ve formeé
pruhi (viz obr. 1.2).

Zjednoduseny postup ke hodnoceni smisenych
poruch bez pouziti vySe uvedenych nastroji spociva
v pouZiti jiz uvedeného postupu:

e zhodnoceni pH,

e identifikace primarni acidobazické poruchy, ktera
pusobi vychyleni pH v daném sméru,

e vypocteni anion gap (AG = [Na'] - [CI'] - [HCO,]);
pokud je AG zvySeny, je tieba patrat po soucasné
pritomné metabolické alkaloze ¢i non AG acidoze
stanovenim excess AG (excess AG = aktualni AG —
normalni AG + aktualni bikarbonat).

Dale jsou uvedeny piiklady kombinovanych poruch aci-
dobazické rovnovahy a jejich systematické zhodnoceni.

Metabolicka acidéza a metabolicka alkaléza —
Jako piiklad mize poslouzit zvracejici alkoholik s cel-
kovou alteraci stavu s nasledujicimi parametry vniti-
niho prostiedi (pfevzato z Merck Manual — Acid-Base
disorders): Na 137 mmol/l; K 3,8 mmol/l; C1 90 mmol/I,
HCO,~ 22 mmol/1; pH 7,4; PaCO, 5,5 kPa. VSechny
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hodnoty jsou zdanlivé v normé. Hodnota AG 25 ([Na*] —
[CI'] = [HCO,]) vSak znaci pfitomnost metabolické
acidozy, respiracni kompenzace je adekvatni (ocekavané
PaCO, =0,2 x 22 + 1,07 = 5,47 kPa).

Vzhledem k tomu, Ze se jedna o metabolickou aci-
dbzu, stanovime excess AG (aktualni AG — normalni
AG + aktualni bikarbonat) = 25 — 12 + 22 = 35, Tato
hodnota odpovidajici ,,korigovanému* bikarbonatu
je zvysena, je tedy pfitomna metabolicka alkaloza.
Vzhledem k uvedené anamnéze by se mohlo jednat
o alkoholickou ketoacidézu s metabolickou alkalézou
provazejici zvraceni.

Respiracni acidoza, metabolicka acidoza a me-
tabolicka alkaléza — Pacient mé nasledujici hodnoty
acidobazické rovnovahy: pH 7,1; PaCO, 6,7 kPa; bi-
karbonat 15 mmol/l; Na 145 mmol/l, C1 100 mmol/l.
Postupujeme podle diive uvedeného schématu: pH 7,1
odpovida acidemii, hodnota PaCO, je zvySen4, bikarbo-
nat snizeny; AG = 145 — 100 — 15 = 30, to znamena, Ze
je ptitomna respiracni a metabolicka acidoza se zvyse-
nym AG. Dopocteme excess AG =30 — 12 + 15 =33,
coz odpovida metabolické alkaldze. Jsou tedy pfitomny
tfi primarni poruchy acidobazické rovnovahy. V tomto
ptipadé se jednalo o pacienta s kvantitativni poruchou
védomi (respiraéni acidoza) s anamnézou zvraceni (me-
tabolicka alkal6za) a s laboratornim nalezem svédéicim
pro diabetickou ketoacidozu (metabolicka acidoza).
Podobné hodnoty by vSak mohly byt pfitomny také
u pacienta s chronickou respira¢ni acidézou, u které¢ho
se akutné rozvinula metabolicka acidoza se zvySenym
anion gap.

Kombinace metabolické acidézy s normalnim
a zvySenym AG — Pacient ma nasledujici hodnoty aci-
dobazické rovnovahy: pH 7,15; PaCO, 2 kPa; bikarbonat
5 mmol/l; Na 140 mmol/l, C1 110 mmol/l. Hodnota pH
odpovida acidemii s adekvatni respira¢ni kompenzaci
(ocekavané PaCO, =0,2 x 5+ 1,07 = 2,07 kPa), AG
=140 — 110 — 5 = 25, na prvni pohled se tedy jedna
o0 jednoduchou metabolickou acidozu se zvySenym AG
a respiracni kompenzaci. Pokud vSak dopocteme excess
AG =25-12+ 5 =18 (snizeny), zjistujeme, Ze jsou
navic pfitomny ztraty bikarbonatu do gastrointestinal-
niho traktu ¢i ledvinami. V tomto ptipadé se jednalo
o pacienta s upravujici se diabetickou ketoacidézou
(acidéza se zvySenym AG), u kterého se rozvinula hy-
perchloremicka acidoza v dusledku snizené regenerace
bikarbonatu pfi ztratach ketolatek do moci (acidoza
s normalnim AG).

Lécba

Zakladnim pfistupem k 1é¢bé poruch acidobazické rov-
novahy je nalezeni a odstranéni vyvolavajici pficiny,
coz obvykle vede k ipravé stavu.

V ptipadé primarné respira¢nich poruch spociva
lécba v zajisténi adekvatni ventilace. U metabolickych
jiciho stavu. Hemodialyza mdze byt nutna pii renalnim
selhani a v n¢ékterych pripadech intoxikace etylengly-
kolem, metanolem ¢i salicylaty.

Podéani bikarbonatu (tab. 1.4) ma byt peclivé zva-
zeno i v ptipadé velmi vazné acidozy s pH pod 7,1-7,2
vzhledem k tadé¢ rizik (mj. metabolicka alkaléza po
normalizaci stavu, hypokalemie, hyperkapnie, utltumeni
respiracni odpovédi pii acidoze, nadmérny piivod Na*).
Obecné se podani bikarbonatu nedoporucuje pii acidoze
se zvySenym AG véetné diabetické ketoacidozy s vy-
jimkou poklesu pH pod 7,1 u laktatové acidozy a 7,0
u ketoacidozy. Cilem jeho podani je zvySeni pH na hod-
ucinkd acidemie (arytmie, kardiodepresivni ucinky).
P1i acidoze vyvolané primarné ztratami bikarbonatu je

vevr

Tab. 1.4 Odhad mnozstvi bikarbonatu potiebného ke
korekci metabolické acidozy

Pocet ml 8,4% roztoku NaHCO,~ = BE (deficit bazi
v mmol/l) x télesnd hmotnost v kg x 0,3
Priklad: BE = -5 mmo/I, hmotnost 70 kg — 105 ml

Alternativni vzorec s pouzitim hodnoty sérového
bikarbonatu:

Pocet ml 8,4% roztoku NaHCO,™ = 0,5 x télesna
hmotnost v kg X (24 - sérovy bikarbonat v mmol/l)

Doporucuje se podat polovi¢ni mnozstvi vypoctené
davky a déle postupovat podle aktudlniho stavu
acidobazické rovnovahy.

Pozndmka: 8,4% roztok NaHCO,~ 1 ml = 1 mmol HCO,~
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Definice a klasifikace
Definice

Adynamie (adynamia, ae, f.; V. a — alfa priv., dyna-
mis — sila, pevnost) je definovéana jako nedostatek sily
(pfedevsim ve smyslu svalové, eventualné dusevni),
télesna slabost v dusledku patologického stavu.

Klasifikace

Podle postiZeni nervi a svali se adynamie déli na:

e pravou adynamii (neuromuskularni), kterou je
dale mozno rozdélit do dvou zakladnich skupin:

— primarni postiZeni tzv. motorické jednotky — pfi
neurologickych onemocnénich,

— sekundarni postizeni tzv. motorické jednotky —
pfi jinych onemocnénich (zejména internich,
infek¢nich, malignich, apod.);

e mitigovanou slabost (non-neuromuskularni) pfi
normalni svalové sile — pacient citi vétsi namahu,
neZ je ve skuteénosti potfebna k vykonani daného
ukonu.

Podle ¢asového priibéhu je adynamii mozno klasifi-
kovat na:

e ptechodnou,

e trvalou,

e progredujici.

Podle etiologie mtize byt adynamie:
e vrozena — geneticky podminéna,
e ziskana.

2 Adynamie

Markéta Stajnerova, Soria Argaldcsova

Patofyziologie

Patofyziologické mechanizmy vzniku adynamii jsou
riznorodé — stejné jako onemocnéni, u kterych muze
byt adynamie vyjadiena.

Piehledné déleni jednotek je velmi obtizné. Zde
uvadime jednotliva onemocnéni podle mechanizmu
poskozeni/ovlivnéni tzv. motorické jednotky tvorené
motoneuronem, perifernim nervem, nervosvalovou
ploténkou a svalem. Jednotlivé pti¢iny adynamie jsou
uvedeny v nasledujicich tabulkach (tab. 2.1-2.5). Blize
je specifikace patofyziologického mechanizmu uvedena
v podkapitole Diferencialni diagnostika.

Tab. 2.1 Vrozené pfiCiny adynamie

— kongenitalni svalové dystrofie — postizeni
metabolizmu svalu

— kongenitalni myopatie - postizeni svalového vlakna

— kongenitédlni metabolické myopatie

— myopatie pfi poruchach iontovych kanall

— mitochondridlni nemoci

— kongenitalni myastenické syndromy

— Huntingtonova chorea

— hereditarni neuropatie

— poliodystrofie

— leukodystrofie

— difuzni encefalopatie

— Wilsonova choroba

— spinalni muskularni atrofie

— Rettlv syndrom

1
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]
Tab. 2.2 Ziskané pfi¢iny adynamie

— parkinsonsky syndrom - pfi mozkovych tumorech, hydrocefalu, neurodegenerativnich onemocnénich, polékovy
(neuroleptika, prokinetika, antiemetika, antihypertenziva, antihistaminika aj.), po intoxikacich (Mn, Hg, Pb, metanol,
sirouhlik, kyanidy aj.), posttraumaticky, postencefaliticky, vaskuldrni — po CMP)

— sekundarni metabolické myopatie

— endokrinni myopatie

— polékové myopatie

— zanétlivé myopatie

— autoimunitni myopatie

— toxické myopatie

— myopatie a neuropatie kriticky nemocnych

— infekce - lymeska borreliéza, lues, CMV

— botulizmus, poliomyelitis anterior acuta, prionova onemocnéni

— poruchy spanku - narkolepsie, spankova paralyza

— roztroudena skleréza

— akutni diseminovana encefalomyelitida

— syndrom Guillaina-Barrého

— obrny jednotlivych nerv, nervovych kofent a pletenct (viz kap. 110 Obrny)

— tumory centralniho nervového systému

— poruchy nervosvalové ploténky - botulizmus, organofosfaty, Iéky, myasthenia gravis, Lamberttv-Eatondv syndrom

— polyneuropatie:

« senzitivni — diabetes mellitus I. a Il. typu, amyloidézy, paraneoplasticky proces, jaterni cirhdza, intoxikace thaliem,
cytostaticka terapie derivaty platiny ¢i 5-fluorouracilem aj.

 motorické - intoxikace Pb, porfyrie (rozvoj v prlibéhu nékolika hodin), alkoholizmus, uremie, cytostaticka terapie,
paraneoplazie,systémova onemocnéni

« vegetativni (obvykle posledni sloZka pfipojujici se k senzitivni a motorické polyneuropatii) — traumata (komoce,
komprese, kontuze, myelomalacie); cévni pfihody, tumory, abscesy a zanéty; toxické a polékové postizeni nervového
systému (alkoholicka polyneuropatie a myopatie, opidty); botulizmus, jedy hadud a pavoukd, otravy tézkymi kovy,
polékové polyneuropatie (prehled nejzndméjsich 1€kl souvisejicich s rozvojem adynamie je uveden v tabulce 2.6)

CMP - cévni mozkova pfihoda, CMV - cytomegalovirus

Tab. 2.3 Adynamie pfi nemocech nejasné etiologie Tab. 2.4 Non-neuromuskularni pfi¢iny adynamie —
(pfedpoklad kombinace genetické predispozice a vnéj- mitigované adynamie

Sich viivit) psychické pfic¢iny | — deprese

— Parkinsonova nemoc — psychézy

— amyotroficka lateralni skleréza — Uzkostné stavy

— hysterie

— mentalni retardace
— demence

— poruchy osobnosti

jiné priciny — téhotenstvi

— chronicka bolest

chronicky unavovy syndrom
fyziologické pokrocilé stari
sedavy zpUsob Zivota
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Tab. 2.5 Pficiny epizodicky se opakujici generalizované slabosti

mineralové dysbalance

— hypokalemie/hyperkalemie
— hyperkalcemie

— hypernatremie/hyponatremie
— hypofosfatemie

— hypermagnezemie

myopatie

— poruchy iontovych kanald - periodické paralyzy
— metabolické myopatie

poruchy nervosvalové ploténky

— myasthenia gravis
— Lambertlv-Eaton(v syndrom

afekce centralniho nervového systému

— tranzitorni ischemicka ataka (TIA)
— tranzitorni globalni cerebrélni ischemie
— roztrousena skleréza

Zdroj: Aminoff, M. J. Weakness and paralysis. In: Longo, D. L., Fauci, A. S., Kasper, D. L., Hauser, S. L., Jameson, J. L., Loscalzo, J. (eds.)
Harrison’s Principles of Internal Medicine. 18 edition. New York: McGraw-Hill Medical, 2012; 181-186

Vyskyt

Komplexni udaje nejsou k dispozici. Vyskyt nejéas-
t&jsich neurologickych jednotek, které maji adynamii
ve svém klinickém obraze, je uveden u jednotlivych
onemocnéni v podkapitole Diferencialni diagnostika.

Klinicky obraz

Adynamie se projevuje neschopnosti svalti provést dany
ukol, nemocny ma potiZze s pohybem a nedokaze do-
koncit zacaty ukon. Adynamie miize plynule pfechdzet
do parézy (vyznamné svalové slabosti) az paralyzy, kdy
sval neni schopen zadného stahu. V téchto piipadech
je zakladem stanovit lokalitu dané l1éze (viz kap. 110
Obrny).

K ¢asto pfidruzenym symptomm pii adynamii patii
unava, nejistota a poruchy stoje a chiize, celkova sla-
bost, malatnost, snizena schopnost vykonavat aktivity
bézného zivota. Konkrétni doprovodné ptiznaky se
objevuji v zavislosti na zékladni pfi¢iné onemocnéni.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika
Anamnéza — Anamnéza je v diagnostice pri¢iny ady-

namie naprosto stézejni. Kromé standardni celkové
anamnézy se dotazujeme konkrétné na pfitomnost neu-

rologickych a psychiatrickych onemocnéni a malignit
v roding, nutna je rovnéz farmakologicka anamnéza,
abuzus alkoholu a koufeni. Nezbytnosti je také ode-
brani epidemiologické anamnézy — cilené se ptame na
vycestovani do cizich zemi v minulych mésicich, na styk
s moznymi jedy, klistaty, absolvovana ockovani, kontakt
s infek¢nimi osobami ¢i recentné prodélanou infekei.
Rovnéz se ptame na vahovy ubytek v predchorobi, zda
pacient hubne cileng, jakou ma chut’ k jidlu, zjistujeme
vegetarianstvi/veganstvi apod.

U zna¢né Casti pacientl neni mozné zajistit validni
anamnézu bez zajisténi Gplného soukromi (zejména
napiiklad ohledn¢ promiskuity, pouzivané ochrany,
pripadné sexudlni orientace. Je proto vhodné anamné-
zu odebirat mezi ¢tyfma ocima, tzn. i bez pfitomnosti
sestry.

Citlivé pokladané dotazy na osobni Zivot pacienta
a mozné stresové obdobi v predchorobi jsou nutnosti
(Gmrti blizkého ¢loveka, rozvod, trestni stihani, dluhy
aj.), a to zejména pii podezfeni na mitigovanou ady-
namii.

Zjistujeme, zda ma pacient problém se zahajenim
¢innosti, hodnotime vili pacienta vykonavat ¢innost,
sledujeme prvky deprese a psychické abnormality.

Fyzikalni vySetieni — Musi zahrnovat peclivé neu-
rologické vySetfeni, vSimame si zndmek nasvédcujicich
dal$im onemocnénim.

Laboratorni vySeti‘eni — K zadkladnim laboratornim
vySetfenim patii:

e krevni obraz a diferencialni rozpocet (znamky za-
nétu, anemie),

o zakladni biochemicky rozbor véetné glykemie a tzv.
parametrti zanétu,
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e koagulacni vySetfeni (pfi podezieni na trauma, event.
hemoragii),

e myoglobin v séru a moci, kreatinkinaza (CK), sr-
decni izoenzym CK (CK-MB), laktatdehydroge-
naza (LDH) — svalové myopatie, svalovy rozpad
pfi autoimunitnich a jinych svalovych postizenich,

e tyreostimula¢ni hormon (TSH), tyroxin (T4), volny
tyroxin (fT4), vazebny globulin pro tyroxin (TGB),
S-kortizol, somatotropni hormon (STH) pfi pode-
zfeni na nemoci endokrinnich organt,

o elektroforéza séra.

Dalsi specifickd vySetfeni v ramci diagnostické rozvahy

pii suspekei na konkrétni pi¢inu zahrnuji:

o toxikologické testy (pfi podezieni kuptikladu na
intoxikace alkoholem, 1éky, opiaty, tézkymi kovy
a podobng),

o sérologie — specifické protilatky proti borreliim,
lues, virim v séru nebo likvoru, kultivace stolice
na polioviry,

e rozbor likvoru — cytologie, biochemie, sérologické
stanoveni protilatek, popt. kultivace,

o specifické protilatky — anti-AChR (anti-acetylcholine
receptor antibodies — autoprotilatky proti nikotino-
vym acetylcholinovym receptorim na postsynap-
tické membrané nervosvalové ploténky), MuSK
(muscle-specific kinase — svalova specificka kinaza),
anti-ScMAD (striated-muscle antibodies — antistria-
talni protilatky), anti-Jo (antisyntetazové autoproti-
latky proti antigenu Jo-1), anti-Hu (protilatky proti
jadram neuronti velkého mozku a michy), anti-ENA
(protilatky proti extrahovatelnym jadernym antige-
niim) apod. (pfi podezfeni na autoimunitni ptivod
onemocnéni),

e nadorové markery (pfi podezieni na paraneoplas-
ticky ptivod onemocnéni),

e genetické vySetfeni — PCR (pfi podezfeni na gene-
tickou mutaci).

Zobrazovaci vySetieni — V ramci diagnostické rozvahy

je mozno provést tato vySetfeni:

e prosty RTG snimek, CT nebo MR mozku, event.
michy,

e EKG, EEG, EMQ, rychlost vedeni nervem, evoko-
vané potencialy,

e sonografické vysetfeni bficha.

Dalsi specificka a konziliarni vySetieni — K témto

vySetfenim patfi:

e vySetieni neurologické — nutné zejména pro vylou-
¢eni internich pfic¢in adynamie ¢i pfi jasném neuro-
logickém postizeni,

e svalova biopsie — histologické a imunohistochemic-
ké vySetteni, enzymatické vySetieni,

e psychiatrické, ptipadné psychologické vySetfeni
atd.

Diferencidlni diagnostika

Diferencialni diagnostika adynamii se primarn¢ zamé-
fuje na odliseni adynamie z neurologickych ¢i internich
pficin (tzv. neuromuskularni adynamie) a adynamii z ji-
nych nez neurologickych pficin (non-neuromuskularni,
tzv. mitigované adynamie).

Dulezité je odlisit adynamii od inavy, astenie a abu-
lie. Astenie je vy¢erpani bez slabosti. Unava je
neschopnost opakovaného provedeni dané¢ho tikonu.
Abulie je porucha az uplné chybéni vile.

Pro diferencialné diagnostickou rozvahu neuromu-
skularné podminénych adynamii je pfinosné urcit
distribuci slabosti a odlisit:

o unilateralni/fokalni slabost, ktera se objevuje na-
ptiklad pfi mononeuropatiich, roztrousené skleroze
a cévnich mozkovych piihodach,

e symetrické proximalni slabosti (slabosti pleten-
ct), které se vyskytuji pfi myopatiich a syndromu
Guillaina-Barrého,

o symetrické distalni slabosti, objevujici se pfi poly-
neuropatiich rizné etiologie, amyotrofické lateralni
sklerdze, resp. pii myozitidach, polékovych myo-
patiich a myotonické dystrofii.

Pro spravné urceni etiologie neuromuskularni slabosti
uvadime ptehled nejdulezitejsich neurologickych pa-
tologickych jednotek, které maji ve svém klinickém
obraze fokalni, resp. generalizovanou adynamii jako
zasadni syndrom.

Myopatie - postizeni svalu

Myopaticky syndrom — Je pfitomna kolébava (,,kach-
ni“‘) chiize (potiZe se objevuji hlavné pfi chiizi do scho-
di), hyperlorddza, $plh pfi vstavani z lehu (nemocni si
pomahaji Splhanim po vlastnim téle a okolnich pied-
métech), svalova slabost a atrofie hlavné proximalnich
svalovych skupin. Pro myopatii jsou diagnostické snize-
né az vymizelé §lachové reflexy, slachové kontraktury
a patologicky nalez na EMG. Provadi se svalova bio-
psie, laboratorni vyseteni — zvySeni enzymi CK, LDH,
AST, ALT, elevace sérového myoglobinu a myoglobinu
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v moc¢i (S-Mb, U-Mb), u genetickych syndromi je nutné
genetické vysetieni.

Vrozené myopatie:

e Svalové dystrofie — Jedna se o geneticky podminéné
myopatie, kde poruseny svalovy metabolizmus vede
k degeneraci az destrukci svalovych vlaken, které
jsou nahrazovany vazivem a tukem s typickym his-
tologickym nalezem. Manifestuji se v détstvi nebo
v adolescenci. Pivodné byly klasifikovany podle
prevazujiciho fenotypu a typu dédi¢nosti, nové&;jsi
klasifikace se opira pfedev§im o molekularné ge-
netické vySetfeni.

- Duchenneova svalovz’t dystroﬁe - Toto one-
dystrofii, jedna se o pohlavné vazané autozo-
malné recesivni onemocnéni (Xr). Pti¢inou je
defektni gen na chromozomu X, ktery je odpo-
védny za tvorbu proteinu dystrofinu. Vyskyt je
20-30: 100 000 déti muzského pohlavi, které se
rodi zdravé. Manifestuje se mezi 3. az 5. rokem
slabosti panevniho i ramenniho pletence a hy-
pertrofii lytek. Ztrata schopnosti chtize nastava
nejpozdéji do 13. roku véku. Nemoc postupuje
vznikem kontraktur, skolidzy, kardiomyopatie,
poklesem vitalni kapacity plic s opakovanymi
respira¢nimi infekty, u ¢asti nemocnych je proka-
zano 1 snizené 1Q. Smrt nastava pfi respiracnim
selhani okolo 20 let véku.

— Beckerova dystrofie — Pro toto onemocnéni
je priznacna porucha struktury dystrofinu beze
zmeén jeho kvantity. Onemocnéni se manifestu-
je ve véku 2-20 let myopatickym syndromem,
predilekéné se slabosti panevniho pletence s po-
stupnou progresi svalového postizeni, vznikem
kardiomyopatie a dechové nedostatecnosti. Ztra-
ta samostatné chiize nastava mezi 12.—40. rokem,
od treti dekady jsou pravidlem znamky srde¢niho
selhavani, které byva nejcastejsi pri¢inou smrti.

— Facioskapulohumeralni forma dystrofie —
Jedna se o autozomalné dominantné dédicné
onemocnéni s vyskytem 5 : 100 000. Predilek¢-
né je postizeno mimické svalstvo s postupnym
prechodem na svalstvo hornich koncetin a trupu
a panevni pletenec.

— Pletencové myopatie — Progresivni svalova
dystrofie postihuje pfevazné pletencové svaly,
je geneticky heterogenni. Manifestace nastava
mezi druhou a Sestou dekadou a rychlost progre-
se je velmi variabilni od pomalu progredujicich
forem, které nezkracuji délku Zivota, po rychle
progredujici formy s respira¢nim selhanim.

— Ostatni formy svalovych dystrofii jsou velice
vzéacné.

Myotonicka dystrofie — Jedna se o multisystémo-

vé onemocnéni postihujici nejen hladké a pficne

pruhované svaly, ale naptiklad i endokrinni a ner-
vovy systém. Prevalence kolisa dle lokality mezi

4-13/100 000 obyvatel. Obecné je jednou z nej-

cast¢jSich myopatii vitbec. Myotonické dystrofie

délime na formu mirnou, klasickou a kongenitalni.

Klasicka forma se klinicky manifestuje v adolescenci

progresivni slabosti pfevazné distalnich svalovych

skupin koncetin a §ije. Je charakteristickd myoto-
nickou reakei s prodlouzenou dekontrakci (obtizné
pousténi drzenych predmétt lepsici se po rozcviceni)

a intelektovym deficitem, ptidruzuji se kardiomyo-

patie a poruchy rytmu, poruchy glukézové tolerance

apod. Mirna forma je charakteristicka kataraktou

a lehkou myotonii, kongenitalni pak hned po naro-

zeni hypotonii a generalizovanou svalovou slabosti.

Diagnosticky se kromé klinickych znamek uplatiu-

je prikaz akcentace Slachovych reflexd, EMG ma

myopatické i myotonické prvky, priikazna je svalova
biopsie a genetické vySetteni.

Kongenitalni myopatie — Kongenitalni myopa-

tie jsou heterogenni skupinou chorob charakteri-

zovanych poruchou struktury svalovych vldken

(klasiﬁkace dle patologick}'/ch nélezﬁ ve svalové

detskem véku, opozdénim psychomotorického vyvo-

je s postupnym rozvojem myopatického syndromu,
kardialni insuficienci a skeletalnimi defiguracemi.

Diagnosticky je opét pritkazna svalova biopsie a ge-

netické vySetteni.

Metabolické myopatie — Vznikaji postizenim svall

na podklade systémové poruchy metabolizmu pfi:
glykogenozach, které jsou poruchou enzymatic-
kého systému uvolnovani glukdzy ze svalového
glykogenu se stfadanim glykogenu ve svalech
a jinych organech;

— poruse metabolizmu karnitinu, ktery se ticastni
beta-oxidace mastnych kyselin s tvorbou adeno-
sintrifosfatu (ATP) — primarni deficit s chybénim
karnitinu se manifestuje v détstvi, sekundarné
vzniké v dospélosti pfi tézkych jaternich 1ézich
(jaterni cirh6za), pfi malnutrici a poruchach vy-
zivy a pii nadmérnych ztratach pii dialyze.

Mitochondrialni myopatie — Jsou soucasti kom-

plexnich syndroma doprovazenych intelektovym

deficitem a dalS$imi neurologickymi i orgdnovymi
ptiznaky. Onemocnéni ma velmi Spatnou prognoézu.

Myopatie pri poruchach iontovych kanali — Patii

mezi periodické obrny (viz tab. 2.5). Periodické

15
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obrny se projevuji kratce (n€kolik minut, maximalné
hodin) trvajici svalovou slabosti az myoplegii na
podkladé geneticky dané poruchy iontovych kanald.

Hyperkalemicka forma (adynamia episodica
hereditaria) je autozomalné dominantni onemoc-
néni vznikajici na podkladé poruchy sodikové
pumpy s deregulaci hladiny drasliku v krvi. Pro-
jevuje se prevazné u adolescentt asi dvakrat az
tiikrat za den nékolik desitek minut trvajici sva-
lovou slabosti, fascikulacemi az svalovou para-
lyzou sifici se od dolnich koncetin ascendentné.
Diagnosticky se uplatiiuje prikaz hyperkalemie
v prub&hu zachvatu a genetické vysetieni.
Hypokalemicka forma se projevuje u autozo-
maln¢ dominantniho onemocnéni s poruchou
kalciové pumpy. Vyvolavacim momentem za-
chvatu mize byt svalova namaha a stres, po
kterych ptichazi zachvat svalové paralyzy $i-
fici se od mimického svalstva descendentne.
Mezi zachvaty miize pietrvavat slab€ vyjadieny
myopaticky syndrom. Sekundarné mohou tyto
poruchy vzniknout pii uzivani diuretik nebo pii
tyreotoxikoze.

Myotonické syndromy jsou kongenitalni stavy
s vyjadfenou myotonickou reakci (perzistujici
kontrakce s poruchou dekontrakce svalii — pro-
blém s odlozenim uchopeného predmétu apod.),
které vznikaji rovnéz v disledku poruchy ionto-
vych kanall. Diagnosticky je projev myotonické
reakce na EMG.

Ziskané myopatie:

¢ Endokrinni myopatie — Nastavaji pii hypotyred-
ze 1 hypertyreoze, patogeneze neni detailn¢ objas-
néna.
— Pti hypotyreoze se uplatituje sniZeni spotieby

kysliku a bazalniho metabolizmu v dusledku po-
klesu aktivity oxidativnich enzymt a téz pokles
spotieby glukozy. Klesa pocet beta-adrenergnich
receptord, coz vede k poruse glykogenolyzy,
snizuje se aktivita Na-K ATP-azy, zpomaluje
se vychytavani iontti Ca?* sarkoplazmatickym
retikulem. VSechny tyto mechanizmy vedou
k utlumu a zpomaleni kontrakeci, slabosti, a tim
ke svalové tinave, vyskytujici se u tietiny hypo-
tyredznich pacienti. Slabost je pfitomna zejména
proximalné a koreluje s délkou a tizi nemoci.
U nelécené hypotyredzy se vyviji Hoffmaniv
syndrom, zahrnujici hypertrofii lytek, slabost,
bolestivé spazmy a opozdénou svalovou de-
kontrakei, ktera se nelepsi opakovanim (oproti
myotonické reakcei pii dystrofii).

— Pii hypertyreéze mohou nastat tyto varianty
svalovych poruch: tyreotoxickd myopatie a ty-
reotoxicka periodicka paralyza.

U tyreotoxické myopatie se uplatiiuje katabo-
licky efekt tyroxinu na svalové proteiny, snizena
je také excitabilita sarkolemy v dusledku inakti-
vace sodikovych kanalti spolu s nizkou hladinou
drasliku. Pfevazuje proximalni svalova slabost
(témef u 80 % pacientit), distalni slabost se vy-
skytuje u 20 % pacientd. Slabost a atrofie opét
koreluji s délkou trvani, nejsou vSak zavislé na
tizi onemocnéni.

Tyreotoxicka periodicka paralyza je podobna
familidrni hypokalemické periodické paralyze,
muzi s hypertyre6zou jsou postizeni nasobné
Castéji nez zeny. Epizodicka slabost se projevuje
nékolikrat do tydne na proximalnich svalech po
cviceni, pisobeni chladu ¢i poziti sladkych jidel.

— Dale jsou pfitomny svalové slabosti pfi hyper-
kalcemii u hyperparatyredzy, hyperkortikalizmu
a hypokortikalizmu, diabetes mellitus.

Lékové myopatie — Projevuji se postizenim svalové-

ho vlakna pti 1é¢bé kortikoidy (steroidni myopatie),

hypolipidemiky (nekrotizujici bolestiva myopatie) ¢i
penicilaminem (zanétliva myopatie). Klinické pro-
jevy jsou obvykle zavislé na davce a dob¢ uzivani.

— Steroidni myopatie vznika na podkladé zvy-
Sen¢ho katabolizmu proteint a jejich snizené
syntézy, jedna se o prostou nebolestivou atrofii.
Vice se rozviji po podavani fluorovanych kor-
tikosteroidi (dexametazon), a to pozvolna ze-
jména v oblasti panevniho pletence, po nejmén¢
¢tyfech tydnech podavani davky vétsi nez 30 mg
prednisonu denné. Kreatinkindza v séru i nalez
na EMG jsou vétSinou normalni. Steroidni myo-
patii mizeme rovnéz pozorovat u Cushingova
syndromu s typickym obrazem slabych koncetin
a obezity (tzv. pavouci typ).

— Nekrotizujici myopatie pfi terapii statiny ¢i
fibraty je bolestiva, patofyziologicky dosud
neobjasnéna jednotka. Pravdépodobné se zde
uplatiiuje snizeni cholesterolu v sarkolemé, coz
zpusobuje jeji nestabilitu, a naruseni funkce mi-
tochondrii. Je ptitomen vzestup CK i myoglobi-
nu v séru a abnormalni nalez pti EMG.
Myotoxicitu statinti zvySuji medikamenty in-
hibujici degradaci statinii enzymem CYP3A4
podéavané v kombinaci (cyklosporin, erytromy-
cin, verapamil aj.).

— Myopatie indukovana zidovudinem (azido-
thymidinem) je nejcastéjsi pfi¢inou myopatie
u nemocnych s AIDS. Kreatinkindza je v séru
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zvySena 5—10krat, histologicky jsou pfitomny
pouze minimalni zanétlivé zmény oproti AIDS
zanétlivé myopatii. Patofyziologicky se uplatiuje
inhibice aktivity mitochondrialni DNA-polyme-
Tazy.

patra. Pro dermatomyozitidu jsou charakteris-
tické kozni zmény charakteru periorbitalniho
otoku s otokem ocnich vicek a Cervenofialovym
exantémem (heliotropni exantém), dale tmavé
Cerveny az fialovy lehce vyvysSeny nesvédici

e Toxické myopatie:
— Alkoholové myopatie rozdélujeme na tii pod-

exantém na extenzorové stran¢ ruky nad drobny-
mi klouby (Gottronovy znamky) a tmave Cerveny

jednotky — na akutni nekrotickou alkoholovou
myopatii, hypokalemickou myopatii a chronic-
kou alkoholovou myopatii.

Akutni nekroticka alkoholova myopatie se
projevuje otokem a bolesti svall dolnich konce-
tin, v té€z8ich piipadech muze svalové postizeni
generalizovat, objevuje se myoglobinurie a akut-
ni rendlni selhani. Je zaznamenana u vice nez
10 % alkoholikt, ¢asto spolu s pfiznaky deliria
tremens. Obvykle odezni za nékolik dnti.
Akutni hypokalemicka myopatie postihuje
vétsi procento alkoholikl, dominuje slabost
pletencii pti snizeni sérové hodnoty kalia pfi
zvraceni nebo prijmu.

Chronicka alkoholova myopatie vznika prav-
dépodobné na podkladé malnutrice, poruchy
syntézy proteint a pusobeni volnych radikald.
V klinickém obrazu dominuje slabost pletencii.
Uremick4 myopatie a neuropatie neni nikterak
ojedin¢la jednotka (vyskytuje se u 50 % dialy-
zovanych pacientll), jejiz patogeneze neni zcela
objasnéna — predpoklada se kombinace poruchy
mitochondrii svalovych bungk, funkéni poruchy
svalt a faktort pfimo souvisejicich s uremii (tzn.
uremické toxiny, deficit aktivniho vitaminu D,
inzulinova rezistence a malnutrice). Dialyzovani
pacienti maji pii télesné zatézi produkci laktatu
zvySenou o 50 % oproti kontrolni zdravé sku-
ping, akumulace laktatu intracelularné zptisobi
snizeni pH, které narusi mitochondrialni funkci
snizenim produkce ATP; tento mechanizmus je
povazovan za klicovy faktor. Na vzniku ure-
mické myopatie a neuropatie se podili rovnéz
nedostatek karnitinu a anemie, nicméné dostupné
provedené studie vyluéuji anemii jako primar-
ni faktor patogeneze myopatie. Je vyznamna
spojitost mezi hodnotou glomerularni filtrace
a toleranci zatéze.

exantém na Cele, tvarich, krku, hrudniku, zadech
a loktech. Z dalsich pfiznakt se pfidruzuji in-
tersticialni plicni postizeni, dysfagie a kardialni
postizeni s arytmiemi, ¢asté jsou také artralgie,
myalgie a artritidy. Diagnosticky se kromé vy-
jadreného klinického obrazu uplatiuje elevace
svalovych enzymil, ze specifickych autoproti-
latek byva pozitivita antinuklearnich protilatek
(ANA) a antisyntetazovych protilatek (anti-Jo-1
a anti-Mi-2). Pro diagno6zu jsou piinosné také
elektromyografie s difuznim myopatickym za-
znamem a svalova biopsie.

” Cave: Dermatomyozitida a polymyozitida
mohou byt paraneoplastickym projevem.

— Parainfek¢ni myozitidy se objevuji hlavné
u déti po virovych zanétech. Projevuji se myal-
gii a ptechodnou svalovou slabosti, kterd odezni
po nékolika dnech.

— Myozitida s inkluznimi télisky je chronicka
zanétliva myopatie charakterizovana pomalu
progredujici povSechnou svalovou slabosti.

— Eozinofilni myozitida je soucasti hypereozino-
filniho syndromu, mtize se vSak objevit i samo-
statn€. Projevuje se tézkou proximalni, event.
generalizovanou svalovou slabosti s postizenim
plic a myokardu, koznimi infiltraty a ¢asto i ane-
mii.

— Granulomatézni myozitida je charakterizovana
nalezem granulomd s epiteloidnimi buiikami
a histiocyty pii svalové biopsii. Projevuje se
progresivni svalovou slabosti. Mtize doprovazet
Crohnovu nemoc a sarkoidézu.

Myopatie kriticky nemocnych (critical illness myo-

pathy — CIM) — Jedna se o akutni difuzni postizeni

kosternich svalti nemocnych v kritickém stavu, vy-
skytuje se u 50-80 % pacientti hospitalizovanych na

e Zanétlivé myopatie — Zanétlivé myopatie zahrnuji
tyto jednotky:

— Autoimunitni myopatie — polymyozitidy a der-
matomyozitidy — vznikaji na podkladé tvorby
protilatek proti svalim. Vedoucim pfiznakem
je myopaticky syndrom, Casto i s chrapotem
a nazolalii pfi postizeni svall hrtanu a mékkého

JIP. Je prokazano poskozeni svall v souvislosti se
soucasnym podavanim svalovych relaxancii s kor-
tikoidy, tuto kombinaci 1ze pouzit pouze z vitalni
indikace a po co nejkratsi dobu. Je obtizené ji odlisit
od polyneuropatie kriticky nemocnych (critical
illness polyneuropathy — CIP), ob¢€ jednotky se
Casto vyskytuji soucasné, ovsem na rozdil od CIP
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je u CIM slabost vyjadfena v proximalnich svalo-
vych skupinach bez poruchy ¢iti, rozvijeji se atrofie
s ubytkem svalové hmoty. Diagndza je zalozena na
EMG (snizeni akenich svalovych potencialti bez po-
stizeni potencialt senzitivnich nervii). Histologicky
je ptitomno Siroké spektrum morfologickych obrazi.

Poruchy nervosvalového pfenosu

Vrozené poruchy nervosvalového pirenosu:

¢ Kongenitalni myastenické syndromy — Jsou zpu-
sobeny mutaci geni kddujicich bilkoviny, které
se ucastni nervosvalového pfenosu. Projevuji se
v prvnim roce zivota. V CR je nejéetngjsi vyskyt
u romské populace (mutace epsilon podjednotky
acetylcholinového receptoru — AChR).

Zanétliva onemocnéni na autoimunitnim podkladé:

e Myasthenia gravis (MG) — Myasthenia gravis je
autoimunitni onemocnéni zptisobené specifickymi
protilatkami proti postsynaptickym acetylcholino-
vym receptorim na nervosvalové ploténce. Inci-
dence onemocnéni je 10—15 : 100 000. Nemoc je
Casto sdruZena s abnormalitami thymu — nejcastéji
s hyperplazii a az ve 20 % ptipadii s thymomem.
Klinicky dominuje svalova slabost, ktera charakte-
risticky kolisa béhem dne — nejmensi je rano a po
odpocinku, po namaze se zvyraziuje. Projevy ob-
vykle za¢inaji poruchou okohybnych svalt (ptoza,
diplopie), poté se pridruzuji zvykaci a polykaci svaly
(pad brady, myastenicka huhnava az nesrozumitel-
na fec, polykaci potize). Svalova slabost mtize byt
i delsi dobu lokalizovana pouze na jednu skupinu
svalll, pfi rozsifeni na dalsi skupiny mluvime o tzv.
generalizované form¢ myasthenia gravis.
Diagnosticky je pfinosné vysetfeni cirkulujicich
protilatek proti acetylcholinovym receptorim (an-
ti-AChR), které jsou vsak ptiblizné u 20 % myaste-
nik® negativni — tzv. séronegativni MG. U vétSiny
téchto pacientl jsou pak nachazeny protilatky proti
svalové specifické kinaze (MuSK). K vylouceni
¢i potvrzeni diagnozy je rovnéz stézejni elektro-
myografické vySetteni, které snimé akéni potencial
(AP) svalu pfi opakovanych stimulacich elektrodou
(pokles AP o vice nez 10 %). Je rovnéz pozitivita
syntostigminového testu. Zasadni je CT vySetieni
mediastina (k vylouc¢eni thymomu).

e Lambertav-Eatoniiv myastenicky syndrom
(LEMS) — Jedna se o raritni (prevalence 10 ku
1 000 000), rovnéz autoimunitni onemocnéni vzni-
kajici na podkladé tvorby protilatek proti presy-

naptickym kalciovym kanalim. Stejné€ jako MG je
asociovan s nitrohrudni neoplazii — az v 60-75 %
se jedna o paraneoplasticky projev (malobunécny
karcinom plic, mén¢ lymfom, thymom). Lamber-
tiv-Eatonlv syndrom oproti MG nikdy nezacina
oénimi pfiznaky, ostatni projevy jsou vSak obdobné,
je vice vyjadrené postizeni dolnich koncetin, pfidru-
Zuje se xerostomie a sexudlni dysfunkce.
Diagnosticky se uplatiiuje vysetfeni specifickych
protilatek proti napétové fizenym vapnikovym ka-
nalim (voltage gated calcium channels — VGCC)
a EMG s charakteristickym nalezem. Pfi potvrzeni
diagnozy LEMS patrame po malignité — neurolo-
gické paraneoplastické ptiznaky mohou byt jejim
prvnim projevem.

Poruchy vyvolané pisobenim toxické noxy:

Otrava organofosfaty — Otrava je zptisobena or-
ganofosfaty, jez inhibuji enzym acetylcholinestera-
zu, ktery se u€astni odbouravani acetylcholinu na
nervovych ploténkach. Po nékolika minutach az
hodinach dochazi k rozvoji muskarinovych ptiznakt
(slzeni, slinéni, midza, nauzea, zvraceni, prudké
kiece v biise, prijmy, bronchospazmus, bradykardie)
a nikotinovych pfiznaku (fascikulace, tremor, sla-
bost, paralyza), doprovazenych ptiznaky centralnimi
(poruchy védomi az koma). Diagnéza je stanovena
na podkladé klinickych ptiznakl a anamnézy (kon-
takt s pesticidy).

Otrava botulotoxinem — Jde o alimentarni otravu
po poziti potravin obsahujicich Clostridium botu-
linum, jehoz toxin (botulotoxin) brani uvoliovani
acetylcholinu na nervosvalové ploténce. Nekolik
hodin po poziti dochazi k rozvoji progresivni para-
lyzy a slabosti s obrnou dechového svalstva az smrti.
Diagnozu lze stanovit na zakladé toxikologického
rozboru a anamnézy poziti pochybné potraviny (pfe-
devsim doma délané masové, rybi ¢i zeleninové
konzervy).

Cave: VSechna svalova onemocnéni predisponu-
ji k rozvoji hypertermického syndromu po poziti
myorelaxancii a anestetik.

Adynamie pf¥i postizeni perifernich nervu

Obrny perifernich nervii — Obrny jednotlivych nervi,
nervovych kofent a pleteni jsou blize popsany v kapi-
tole 110 Obrny.

Polyneuropatie — Projevuji se postizenim nékolika

nervi a délime je na poruchy:
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e senzitivni — projevujici se poruchou Citi (parestezie,
dysestezie, hypestezie),

e motorické — jsou zpravidla symetrické s pievahou
distalniho postizent,

e vegetativni — neuropatie se manifestuje chladnymi
promodralymi akry koncetin, atrofickou hladkou
kazi bez ochlupeni a poruchou nehtd, ale muze se
projevit i jako porucha stievni pasaze, porucha od-
chodu mod¢i, erektilni dysfunkce apod.

K polyneuropatiim se fadi tyto jednotky:

e Diabeticka neuropatie — Neuropatie je ¢astou kom-
plikaci obou typt diabetu, ktera se rozviji zpocatku
bezpiiznakovée. Patogeneticky se uplatiuje ziejme
nekolik pficin — hyperglykemii aktivovana polyo-
lova cesta, neenzymaticka glykace makromolekul
neuronalnich proteint, oxidativni stres, zvySena
aktivita proteinkinazy a porucha metabolizmu esen-
cialnich mastnych kyselin. Je vétsi riziko vzniku
tzv. diabetické nohy, postizeny jsou vSechny typy
perifernich nervi a tize postizeni koreluje s délkou
trvani diabetu. Kromé jinych priznak se ve vztahu
k adynamii projevuje slabosti a inavnosti svalt.

e Polyradikuloneuritida Guillaina-Barrého — Jedna
se 0 autoimunitni polyneuropatii, nejcastejsi formou
je forma akutni demyelinizacni (v 80-90 %, dalsi
formou je axonalni)-s vyskytem 2 : 100 000, ktera
se ve dvou tfetinach piipadl objevuje po piekonani
jiné infekce (nejcastéji gastrointestinalni nebo re-
spiracni). Zékladnim symptomem je progredujici
slabost dolnich koncetin s postupnym piechodem na
trup a horni koncetiny a s doprovodnymi myalgiemi,
teplotami, palpacni bolestivosti svalli a paresteziemi
a hypesteziemi puncochového a rukavicového typu
a n€kdy 1 meningealnimi priznaky. Diagnostikuje se
na podklad¢ pfiznaki, anamnézy probéhlé infekce,
prukazu specifickych protilatek, charakteristického
likvorového nalezu a EMG nalezu s ptevahou pro-
ximalniho postizeni.

¢ Polyneuropatie kriticky nemocnych (critical ill-
ness polyneuropathy — CIP) — V disledku akutni
axonalni senzoricko-motorické neuropatie se snize-
nim poctu axonu v perifernim nervu dochazi k po-
ruse senzitivnich i motorickych funkci. Patogeneze
neni zndma, predpoklada se kombinace vlivu pro-
zanétlivych mediatora a zvySené prostupnosti vasa
nervorum s poskozenim nervové tkané aktivovanymi
leukocyty ¢i zatim neidentifikovanymi neurotoxiny.
Je prokazana souvislost vyvoje CIP s vyssi glyke-
mii kriticky nemocnych. Slabost postihuje zejména
distalni oblasti pfedevsim dolnich koncetin, v téz-
kych ptipadech vznika az obraz chabé kvadruparézy

¢i zavislost nemocného na umélé plicni ventilaci.
Diagnostika je elektrofyziologicka, histologicky je
zjistén ubytek axond.

e Toxické neuropatie — V patogenezi se uplatiiu-
je ptimy toxicky vliv latky na axon, dale se mize
podilet porucha mitochondrii a DNA ¢i blokady
toxickych neuropatii hraje anamnéza — expozice
toxické latce, Casova souslednost, odstranéni latky
vedouci ke zlepseni klinického nalezu ¢i alespon
zastaveni progrese. Existuje vztah mezi davkou
toxinu a klinickym nalezem.

¢ Chemoterapii indukovana polyneuropatie —
Polyneuropatie indukovana chemoterapii je jedna
z nejcéastéjsich 1éCivy indukovanych neuropatii.
Pfevazuje neuropatie senzitivni nad motorickou,
ktera se projevuje zejména na dolnich koncetinach
a v kombinaci se senzitivni neuropatii se podili na
poruchach chiize a syndromu neobratnych rukou
(clumzy hand syndrome). Mezi neurotoxicka cyto-
statika patii zejména platinové derivaty, vinca-al-
kaloidy a taxany. Vétsina neuropatii indukovanych
chemoterapii je zpravidla alespon ¢aste¢né rever-
zibilnich.

Adynamie pfi postizeni michy

Traumata michy — Vznikaji po urazu nebo pfi degene-
rativnim onemocnéni patefe dislokaci disku nebo osteo-
fytem ¢i kostnim tlomkem (osteopordza, osteomalacie
na podkladé deficitu vitaminu D a pfi paratyreopatiich).
Dale jsou Casto ptfiznakem patologické fraktury, event.
prorustani metastatického procesu karcinomu — nej-
castéji karcinomu prsu, prostaty, ledvin a plic ¢i pfi
malignim myelomu (Kahlerové nemoci). Projevuji se
transverzalni mi$ni 1ézi.

RozliSujeme miS$ni komoci s reverzibilni paraple-
gii pod trovni postiZzeni michy, ktera se upravuje do
24 hodin ad integrum.

Nadory michy — Projevuji se lokalni a radikularni
bolesti, paresteziemi, chabymi nebo spastickymi obr-
nami, u kterych distribuce zavisi na urovni postizeni.
Chabé obrny jsou pfi intraspindlné uloZzeném astrocy-
tomu a ependymomu, pfi prorustajicich a vyhfezavaji-
cich metastazach solidnich nebo hematogennich nadort
do duralniho vaku. Suverénni diagnostickou metodou
je magneticka rezonance a neurochirurgicka resekce
s bioptickou verifikaci.

Cévni prihody — Jsou charakteru hemoragie nebo
ischemického ptivodu.
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Adynamie p¥i poruchach spanku

Narkolepsie — Narkolepsie je geneticky podminéna
nemoc na podkladé¢ snizeného pfenosu v oblasti kme-
ne a lateralniho hypotalamu. RozliSujeme narkolepsii
1. typu, u které je diagnosticka snizena hladina hypo-
kretinu v mozkomi$nim moku a pfitomnost kataple-
xii (ndhla symetricka ztrata svalového tonu az atonie
pfi bdélosti na podkladé negativnich i pozitivnich
emoci), a narkolepsii 2. typu bez pfitomnosti kataple-
xie. Spoleénym rysem obou typl je nadmérna denni
spavost imperativniho charakteru (osvézujici denni
spanky).

Spankova paralyza — Projevuje se jako spankova
obrna, pfi které se objevuji vizudlni nebo sluchové ha-
lucinace (hypnagogické halucinace). Paralyza postihuje
celé télo kromé dychaciho svalstva a byva pferuSena
oslovenim nebo dotykem jiné osoby. Spankova paralyza
i halucinace jsou Casto ptitomny u narkolepsie 1. typu.

Spéankové poruchy se diagnostikuji na zaklad¢ tes-
tu mnohocetné latence usnuti (multiple sleep latency
test — MSLT) a polysomnografické registrace, ostatni
neurologické nalezy byvaji v normé¢.

Neurometabolické neurologické poruchy

Difuzni metabolické encefalopatie — Vznikaji na pod-
klade toxického poskozeni v kojeneckém véku nebo také
v souvislosti s poskozenym metabolizmem pfi peroxi-
zomalnich (peroxizomy jsou bunééné organely, jejichz
nazev byl odvozen od piitomnosti katalazy — enzymu,
ktery katalyzuje preménu peroxidu na kyslik a vodu,
jsou pritomny ve vSech lidskych bunikach s vyjimkou
erytrocytil) ¢i pti mitochondrialnich poruchach.

Poliodystrofie — Poliodystrofie je progresivni
neurometabolické geneticky podminéné onemocnéni
s pfevahou postizeni Sedé hmoty mozkové vznikajici
na podklad¢ sttadavych nemoci. Patfi sem neurondlni
ceroidlipofuscinozy, GM2 gangliosidozy, Gaucherova
choroba se stfadanim sfingolipidu glukocerebrosidu,
Niemannova-Pickova choroba s kumulaci sfingomyeli-
nu, Alpersova choroba a dalsi. Diagnosticky se uplatiiuje
genetické vysetfeni, MR a EEG.

Leukodystrofie — Leukodystrofie je geneticky pod-
minéné onemocnéni s progresivnim postizenim bilé
hmoty charakterizované spastickou i paretickou slozkou
motorického postiZzeni, mozeckovou symptomatolo-
gii a dyskinetickymi projevy s pfidruzenou mentalni
v détském veku, ale neni vyjimkou ani okultni mani-
festace u dospélych.

Metachromaticka leukodystrofie — Jedna se
o primarni metabolickou poruchu, blok v lysozomalni
degradaci sulfatidu (nebo galaktosylceramidsulfatu)
nebo jinych sulfatovanych glykolipidd s nadmérnym
sttadanim ve strukturach bilé hmoty. Prevalence je
1 : 100 000. Diagnostikuje se na podkladé charakteri-
stického obrazu demyeliniza¢nich zmén s rozsifenim
komor na CT, pfipadné¢ MR, nalezu sulfamidii v mo¢i,
zpomaleného vedeni periferniho nervu na EMG a ge-
netického vysetfeni.

Adrenoleukodystrofie — Onemocnéni je vazano na
chromozom X, manifestuje se pouze u muzi. Jedna se
o poruchu lipidového metabolizmu (snizena aktivita
lignoceroyl-CoA-ligazy — enzymu, ktery se podili na
degradaci velmi dlouhych fetézcti mastnych kyselin)
spojenou kromeé obvyklé neurologické symptomatologie
(mentalni retardace, porucha chovani, porucha zraku
a sluchu az slepota a hluchota, projevy centralnich obrn,
ataxie na podklad€ postizeni mozecku aj.) i s hyper-
pigmentaci v disledku hypokortikalizmu (Addisonova
nemoc). Diagnostikuje se na zakladé CT/MR obrazu
demyelinizace, ktera se $iii od okcipitalniho laloku,
obrazu proteincytologické disociace v likvoru a gene-
tického vySetieni.

Wilsonova choroba — Wilsonova choroba (hepa-
tolentikularni degenerace) je onemocnéni zptisobené
poruchou genu pro P-typ ATP-azy, ktera inkorporuje
méd’ do ceruloplazminu, ¢imz dochazi k endogenni
intoxikaci médi s patologickym ukladanim do CNS,
jater a jinych organut. Prevalence je 1 : 30 000. Kolem
rohovky se nachazi namodraly Kaysertv-Fleischeriv
prstenec. Postizeni jater mtize probihat pod obrazem
chronické aktivni hepatitidy, event. jaterni cirhézy,
nebo jako fulminantni forma s akutnim jaternim se-
lhanim. Neurologicka symptomatologie se projevuje
kolem 15.-20. roku Zivota jako pyramidovy hypertonic-
ko-hypokineticky syndrom s dysartrii, rigiditou, tfesem
a bradykinezi. Dale vidame incidentni intelektovou
deterioraci a zmény osobnosti s psychotickymi projevy.
Diagnosticky se uplatiiuje ptitomnost Kayserova-Flei-
scherova prstence pfi vySetfeni $térbinovou lampou,
snizena hladina ceruloplazminu a zvysena koncentrace
meédi v séru i moci. Nutna je jaterni biopsie a genetické
vySetieni.

Neurodegenerativni onemocnéni

Amyotroficka lateralni skleréza — Toto neurodegene-
rativni onemocnéni se vyskytuje s prevalenci 4—6 na
100 000, obvykly nastup je kolem 3.—4. dekady zivota.
Jedna se o degeneraci motoneuronu kiry, ptednich mis-
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nich roht a kortikospinalnich drah s vyjadienim posti-
zeni centralniho i periferniho motoneuronu. Objevuji
se fascikulace a atrofie drobnych svalii ruky s poklesem
predlokti a paze, posléze i na svalstvo dolnich konéetin,
trupu a na svaly hlavy a krku s vyjadfenym pseudobul-
barnim syndromem, dysartrii a postupnou kachektizaci.

Pfi¢inou smrti je bulbarni zastava dechu a poruchy sr-

decni akce pri plném védomi pacienta. Diagnosticky se

uplatiiuje neurologicky obraz povSechné hyperreflexie

a svalovych fascikulaci, ktery kontrastuje s povsechnou

svalovou slabosti a atrofii, a vySetifeni EMG.

Parkinsonova nemoc — Parkinsonova nemoc je de-
generativni onemocnéni bazalnich ganglii, které vznika
na podkladé¢ nesynaptické poruchy produkce dopaminu
v regulacnich drahach bazalnich ganglii s vyslednym
utlumem automatického spousténi motorickych zruc-
nosti, ze kterych se sklada bézna pohybova aktivita.
Projevuje se hypokineticko-hypertonickym syndro-
mem s charakteristickou triddou hypokineze, rigidita,
klidovy tres.

Hypokineze byva na zacatku asymetrickd s maxi-
mem na akrech. Postupné se projevuje hypomimii, mi-
krografii a ztratou melodi¢nosti feci. Rigidita se rovnéz
projevuje hlavné na akrech a flexorech. Charakteristic-
ké je flekeni drzeni téla (v pfedklonu), Sourava chiize
s drobnymi kroky a ¢astymi zarazy. Ttes je klidovy
a zesiluje se stresem. Postupné se pridruzuji vegetativni,
psychické a kognitivni zmény. Diagnosticky piinosny
je test s levodopou, po kterém dochazi ke zmirnéni
piiznaka.

Parkinsonsky syndrom — Projevuje se rovnéz hy-
pokinezi a rigiditou, vznika na postsynaptické trovni,
proto je test s levodopou negativni. Pfi¢inou vzniku
parkinsonského syndromu mohou byt:

e léky — polékovy parkinsonsky syndrom vyvolavaji
neuroleptika (chlopromazin, levopromazin, halope-
ridol, chlorprotixen, benzamidy a dalsi), antiemetika
(thietylperazin), prokinetika (metoklopramid), anti-
histaminika (prometazin), antihypertenziva (alfa-me-
tyldopa, reserpin), blokatory vapnikovych kanalt
(cinarizin, flunarizin, vzacné diltiazem a verapamil);

¢ intoxikace:

— endogenni — Wilsonova nemoc (porucha meta-
bolizmu médi), Fahrova nemoc (porucha meta-
bolizmu vapniku — neateroskleroticka kalcifikace
tepen mozku v oblasti bazalnich ganglii),

— exogenni — napf. otrava manganem, CO, meta-
nolem;

o dalSi priciny — posttraumaticky stav, postencefalicky
stav, vaskularni pric¢iny (multiinfarktova encefa-
lopatie pfi aterosklerdze), mozkové tumory, jina

degenerativni onemocnéni mozku (Alzheimerova
nemoc, kortikobazalni degenerace, multisystémova
atrofie a dalsi).

Huntingtonova nemoc — Jedna se o autozomaln¢ do-
minantni neurodegenerativni onemocnéni se sttadanim
patologického proteinu huntingtinu v nucleus striatus
bazalnich ganglii. Projevuje se v dospélosti progresivni
pohybovou poruchou (generalizovanou choreou) se
zménami chovani a postupnym prechodem do brady-
kinetické formy az paralyzy s naslednym rozkladem
osobnosti, kachektizaci a marazmem. Diagnosticky
postaci klinické vySetieni a geneticky prukaz mnoho-
¢etnych tripleti CGG na 4. chromozomu.

Spinalni muskuladrni atrofie (SMA) — Tato hetero-
genni skupina dédiénych degenerativnich onemocnéni
postihuje pfedni rohy misni a ¢asto i motoricka jadra
hlavovych nervi. OdliSujeme ¢tyii skupiny a plati, Ze
Diagnostika je zalozena na molekularné genetickém
vySetieni.

Vyvojové neurologické poruchy

Rettiiv syndrom — Toto na chromozom X véazané one-
mocnéni se projevuje pouze u zenského pohlavi, a to
s prevalenci 10 : 100 000 porodu. Klinicky se mani-
festuje zastavou vyvoje intelektu ve véku batolete, au-
tizmem, mikrocefalii, progredujici plegii, mozeckovou
symptomatologii a epileptickymi zachvaty. Charakteri-
stické jsou ,,myci pohyby rukou®. Mladé¢ zeny umiraji
ve véku 15-30 let.

Adynamie pfi zanétlivych onemocnénich
CNS a perifernich nervii

Infekéni onemocnéni:

e Lymeska borreliéza — Onemocnéni je zpuisobe-
no spirochetou Borrelia burgdorferi nebo Borre-
lia baronii. Nemoc ma incidenci cca 40 : 100 000
obyvatel. Clovék se obvykle nakazi kousnutim
infikovanym klistétem s pravdépodobnosti vzniku
onemocnéni asi u 3040 % postizenych. Symptoma-
tologie se vyviji u 5-10 % nakazenych. Inkubacni
doba je od tfi dnli az po né€kolik let. Diagnodza je
stanovena piedevs$im na podkladé klinického nale-
zu, ptipadné vysetieni specifickych protilatek proti
borreliim v séru nebo likvoru. Onemocnéni probiha
ve tfech stadiich:
— L. stadium — erythema chronicum migrans,
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— 1II. stadium — hematogenni rozsev infekce; neu-
roborrelidza se projevuje bolestmi hlavy, menin-
gizmem, symetrickym postizenim ¢iti a hybnosti,
event. obrazem meningopolyradikuloneuritidy
s kofenovymi bolestmi, poruchou ¢iti a chabymi
parézami (Bannwarthtiv syndrom),

— III stadium — mazZze imitovat roztrousenou skle-
rézu.

e Lues — Toto pohlavné pfenosné onemocnéni je zpt-
sobeno spirochetou Treponema pallidum. Probiha
ve tfech, respektive ¢tyfech stadiich, neurologické
projevy mohou byt soucasti druhého (lueticka ence-
falitida) az ¢tvrtého stadia (tabes dorzalis).
Progresivni paralyza tvoii asi polovinu pfipadii
neurolues. Projevuje se za 5-20 let po primoinfekci
nespecifickymi priznaky (bolesti hlavy, epileptické
zachvaty, parestezie, parézy), postupné s rozvojem
prefrontalniho syndromu s poruchami chovani, agre-
si a ztratou soudnosti, ustici az do tézké demence.
Diagnosticky nalézame nereagujici miotické zornice,
asymetrickou kvadruhyperreflexii s asymetrickou
svalovou slabosti, pseudobulbarni syndrom, dale
je pozitivita Bordetovy-Wassermannovy reakce
(BWR) a specifickych protilatek v séru, v likvoru
jsou zvysené hodnoty IgG, lymfocytarni pleiocytoza.

¢ Poliomyelitis anterior acuta — Onemocnéni se vy-
skytuje endemicky. Je zptisobeno enterovirem a je-
dinym pfenasecem je lovek (fekalné-oralni cestou).

Mize probihat pod obrazem latentni infekce nebo

abortivni formy, ktera ptipomina chiipku, ptipadné

jako paralyticka forma s destrukei pfednich misnich
motoneurontl. Klinicky se projevuje jako asymet-
rické periferni obrny svalii koncetin a trupu s atro-
fiemi, rozvojem svalovych a §lachovych kontraktur

a deformit skeletu. Onemocnéni je diagnostikovano

na zaklad¢ pozitivni kultivace viru ve stolici, krvi

a likvoru a stanoveni specifickych protilatek v krvi

a likvoru. Ceska republika je stejné jako zbytek Ev-

ropy ,,polio-free®, aktualné se vyskytuje endemicky

pouze v Afghanistanu a Pékistanu, je proto nutné na
néj pomyslet u cizinct ¢i neockovanych cestovateld.

Postpoliomyeliticky syndrom vznika u nemoc-

nych s prodélanym onemocnénim rozvojem sla-

bosti ptivodné nepostizenych svalovych skupin po
10-151eté stabilizaci. Dale se objevuji myalgie,
artralgie a znamky celkové Unavy.

Dal3i infekéni onemocnéni, ktera se v CR nevyskytuji,
ale na ktera je nutné pomyslet zejména u cestovatell
¢i obyvatel z endemickych oblasti, jsou naptiklad ja-
ponska encefalitida (jihovychodni Asie) ¢i vzteklina
(anamnéza pokousani zvifetem v endemické oblasti).

Autoimunitné podminéna onemocnéni:

e Roztrousena skleréza (sclerosis multiplex) —
Roztrousena sklerdza je autoimunitni onemocnéni
s tvorbou perivaskularnich zanétlivych infiltrata
s demyelinizaci a naslednym jizvenim. Projevuje se
nejcastéji ve 2.—3. dekade zivota poruchami citlivos-
ti, svalovou tinavou pfi zpomaleni neuronalni vodi-
vosti a parézami centralniho ptivodu. Diagnostika se
opira o prikaz lozisek demyelinizace (magneticka
rezonance), pouzivaji se McDonaldova diagnosticka
kritéria.

e Akutni diseminovana encefalomyelitida — Vznika
nejcasteji u déti ¢i mladsich dospélych po respiracni
infekci nebo po vakcinacich. Projevuje se drama-
tickym stavem s vysokymi teplotami, centralnimi
parézami, cerebelarni symptomatologii a fatickymi
poruchami.

Vzhledem k tomu, Ze interni a neurologické ptic¢iny
adynamie se mohou piekryvat, je nasnadé logicky po-
stup — tzn. od vylouceni nejcastejsich pficin az po ty
raritni, od nejjednodussich krokd a diagnostickych me-
tod po specifické (a rovnéz nakladné), které by mély byt
indikovany az v ramci uzsi diferencialni diagnostiky.

Stejné tak se muze vyskytnout (a Casto vyskytuje)
kombinace neuromuskularni a mitigované adynamie.
Ptehledny vycet moznych pficin adynamii je uveden
v tabulkach 2.1.-2.5. Pro kompletnost uvadime v tabulce
2.6 prehled nejcastejsich 1€k, jejichz uzivani mize vést
k adynamii nejriznéjsi etiologie.

Lécba

Terapie adynamii je zavisla na etiologii. U primarnich
neuromuskularnich adynamii a adynamii pfi jinych
nemocech se soustfedime na terapii zakladniho one-
mocnéni. V prehledu uvadime terapii zdkladnich neu-
rologickych jednotek, které mohou zptisobit adynamii.

Myopatie

Lécba svalovych dystrofii a kongenitalnich myopatii
je symptomaticka — fyzioterapie, rehabilitace ¢i ergo-
terapie a logopedie, zmirnéni respiracni insuficience
neinvazivn¢ (BiPAP). Dale se podavaji imunosupresiva
(kortikoidy, cyklosporin), ktera zpomaluji prubeh ne-
moci, antibiotika proti pneumoniim. Kauzalni terapie
neexistuje.

Z metabolickych myopatii je 1éCitelna glykoge-
noza IL. typu (Pompeho nemoc), a to rekombina¢nim
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Tab. 2.6 Prehled Iékt (v abecednim potadi), které mo-
hou zptisobit adynamii

— amiodaron

— antihypertenziva (reserpin, alfa-metyldopa)

— antiretrovirdIni Iéky (zidovudin, lamivudin)

— barbituraty

— benzamidy

— blokatory kalciovych kanal( (cinarizin, flunarizin,
diltiazem, verapamil)

— butyrofenony (haloperidol)

— cimetidin

— cytostatika

— dibutylpyridiny

— fenothiaziny (chlorpromazin, levopromazin,
perfenazin)

— fibraty

— gemfibrozil

— halotan

— imunomodulancia (interferon alfa)

— imunosupresiva (penicilamin)

— kortikosteroidy

— lithium

— metoklopramid

— nesteroidni antiflogistika

— opiaty a opioidy (morfin, buprenorfin, fentanyl)

— penicilin

— prometazin

rifampicin

statiny

sukcinylcholin

— sulfonamidy

— thietylperazin

— tyreostatika (methimazol, propylthiouracil)

enzymem alglukosidazy (preparat Myozyme), ktery pfi
v¢asném zahajeni terapie zabrani dal$i progresi onemoc-
néni a zmirni projevy onemocnéni. Ve stadiu klinického
zkousendi je terapie chaperony.

Uremickou myopatii miizeme terapeuticky ovlivnit
dostatecné dlouhou dobou dialyzy a rehabilitacnim
aerobnim programem, mozné je podavani rekombinant-
niho lidského erytropoetinu v pfipadé anemie.

Dale 1é¢ime primarni endokrinopatie dle jejich
etiologie.

Autoimunitni myopatie (dermatomyozitidy a po-
lymyozitidy) 1é¢ime kortikosteroidy, imunosupresivy
ptipadné plazmaferézou.

Pti parainfekéni myopatii podavame nesteroid-
ni antiflogistika, pfipadné piechodné glukokortiko-
steroidy.

Myopatie na podkladé poruch iontovych kanali
se pii hyperkalemické formé 1é¢i i.v. podavanim calcium

gluconicum a je tieba snizit pfivod drasliku v potrave,
ptipadné se preventivné podava acetazolamid; pii hy-
pokalemické formée se i.v. a p.o. podava KCI.

Myozitidu kriticky nemocnych 1écime pouze vy-
lé¢enim zakladniho onemocnéni.

Poruchy nervosvalového prenosu

Kongenitalni myastenické syndromy nemaji kauzalni
terapii, dulezita je fyzioterapie, logopedie, nekteti pa-
cienti potfebuji podplrnou ventilaci.

Myasthenia gravis je 1é¢ena inhibitory cholineste-
razy (neostigmin, pyridostigmin), imunosupresivy
(azathioprin) a kortikosteroidy, pfi cholinergni krizi
i.v. imunoglobuliny a plazmaferézou, u refrakternich
pripadi pfipada v ivahu biologicka lécba, v ptipadé
thymomu pak thymektomie.

Lambertiv-Eatoniv syndrom se 1é¢i imuno-
supresivy (kortikosteroidy, azathioprin, cyklosporin),
plazmaferézou, lidskym imunoglobulinem, 3,4-diami-
dopyridinem.

Pti poruchach nervosvalové ploténky na toxickém
podkladé se v pfipadé botulizmu pouzivaji eliminaéni
metody, botulinovy antitoxin, a v pfipadé¢ otravy orga-
nofosfaty pak elimina¢ni metody, atropin + obidoxim
(reaktivuje zablokovanou acetylcholinesterazu).

Postizeni perifernich nervu

Syndrom Guillaina-Barrého je lécen intraven6znimi
imunoglobuliny (Kiovig) a plazmaferézou. Dtive po-
davané kortikoidy jsou nyni obsoletni.

Polyneuropatie kriticky nemocnych je mozné
vylécit pouze v souvislosti se zlepsenim kritického stavu
nemocného, toxické neuropatie prerusenim expozice
toxinu.

Poruchy spanku

Poruchy spanku typu spankové paralyzy se 1é¢i
zménou rezimu a dodrzovanim rezimovych opatte-
ni, nezbytna byva také psychologicka pomoc (obavy
z usnuti).

U narkolepsie jsou rovnéz dilezita rezimova opat-
feni a opatfeni preventivni (nemoznost vlastnit Fidicsky
prukaz, zakaz rizikovych povolani a ¢innosti), ptipadné
medikamentdzni terapie psychostimulancii (modafinil,
metylfenidat) a antidepresivy.
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Degenerativni neurologicka onemocnéni

Parkinsonovu nemoc Ize ovlivnit 1écbou levodopou,
agonisty dopaminu (pergolid, bromokriptin), anticho-
linergiky a selegilinem, event. je mozna terapie chirur-
gicka (neurostimulace apod.). Je téZ mozné vyuzit nové
1ékové formy — kontinualni dopaminergni stimulaci
enteralni infuzi cestou perkutanni endoskopické gas-
tro-jejunostomie.

Kauzalni terapie amyotrofické lateralni sklerézy
ani Huntingtonovy chorey neexistuje, stézejni je psy-
chologicka terapie nemocného i rodiny v paliativnim
rezimu. Jedinym schvalenym lékem ALS je antagoni-
sta glutamatu riluzol (Rilutek) s nevelkym efektem,
prodlouzeni zivota pacientl predstavuje asi dva az tfi
mésice.

Terapie vyvojovych neurologickych poruch je
pouze symptomaticka.

Zanétlivé postizeni CNS a perifernich nervu

Terapie roztrousené sklerozy se rizna podle aktualniho
klinického stavu. Pti akutni atace se aplikuji pulzni
davky kortikosteroidd, ptipadné plazmaferéza; v dlou-
hodobé 1écbe je zékladni terapii (prvni linie) interferon
beta, glatiramer-acetat, teriflunomid ¢i dimetylfumarat,
pfi nutné eskalaci terapie (nedostatec¢ny efekt 1ekti prvni
volby, 1é¢ba druhé linie pro vétsi pocet nezadoucich
uc¢ink) se uziva cyklofosfamid + mitoxantron, od roku
2007 natalizumab, alemtuzumab, fingolimod (prvni
peroralni terapie).

Nedilnou soucésti 1é¢by je terapie symptomatic-
ka — fyzioterapie, 1écba spasticity (baklofen, tizanidin),
kanabinoidy, fampridin, 1é¢ba deprese a neuropatickych
bolesti (karbamazepin).

Infekéni zanéty 1éCime dle etiologie: lues penici-
linem nebo tetracykliny, event. makrolidy, borreliézu
penicilinem nebo makrolidy, event. tetracykliny,

Dalsi lécba

Paraneoplastické syndromy 1é¢ime kortikosteroidy
a specifickou onkologickou terapii, u neuromuskular-
nich adynamii podminénych jinym nez neurologickym
onemocnénim je zakladem 1écby terapie zakladniho
onemocnéni; psychické nemoci 1é¢ime ve spolupraci
S psychiatrem.

Pti poruchach viile jsou dilezitd rezimova opatfent,
denni aktivity by mély byt jasné strukturovany ve for-
me denni rutiny — tim se podpofi sebejistota pacienttl,

vvvvvv

dosdhneme pomoci soupisu celodennich aktivit, den-
nimi plany se seznamem ukold, kolektivnimi sporty
a praci psychologa s pacientem bud’ individualné, nebo
ve skupinach.

Zakladni pouzita literatura

ABBAS JOWKAR, M. D. Myasthenia gravis. Medscape,
2018. [online] Dostupné na: https://emedicine.medsca-
pe.com/article/1171206-overview

AMINOFF, M. J. Weakness and paralysis. In: LONGO,
D. L., FAUCIL A. S., KASPER, D. L., HAUSER,
S.L.,JAMESON, J. L., LOSCALZO, J. (eds.) Har-
rison’s Principles of Internal Medicine. 18" edition.
New York: McGraw-Hill Medical, 2012; 181-186

BECVAR, R., VENCOVSKY, J. Difuzni onemocnéni
pojiva. In: KLENER, P. (ed.) Vnitini lékafstvi. Praha:
Galén, Karolinum, 2006; 980-982

BEDNARIK, J. Toxické a lékové myopatie. Neurologie
pro praxi, 2004; 3: 146—149

CAMPISTOL, J. M. Uremic myopathy. Official Journal
of the International Society of Nephrology. New York:
Springer. Kidney International, 2002; 62: 1901-1913

HAVRDOVA, E. Roztrou$ena skleréza mozkomisni. In:
NEVSIMALOVA, S. Neurologie. Praha: Galén, Ka-
rolinum, 2002; 211-216

HAVRDOVA, E. Toxické a polékové postizeni nervového
systému. In: NEVSIMALOVA, S. Neurologie. Praha:
Galén, Karolinum, 2002; 321-328

KLEMPIR, J., HAVRANKOVA, P., JECH, R. Terapie
Parkinsonovy nemoci levodopou v kontinualni ente-
ralni infuzi. Neurologie pro praxi, 2015; 16(2): 8487

KOMLOOVA, M., MUSILEK, K., KUCA, K. Myasthenia
gravis — soucasné terapeutické moznosti a nové trendy.
Ces slov Farm, 2011; 60: 47-53

MANAK, J. Polyneuropatie a myopatie kriticky nemoc-
nych. In: ZADAK, Z., HAVEL, E., a kol. Intenzivni
medicina na principech vnitiniho 1ékafstvi. 2. vydani.
Praha: Grada Publishing, 2017; 358-362

MAZANEC, R., BOJAR, M., NEDELKA, T. Diabeticka
neuropatie z pohledu neurologa. Neurologie pro praxi,
2009; 10(6): 378-383

MAZANEC, R., NEDELKA, T., BOJAR, M. Neuromu-
skularni poruchy u tyreopatie. Neurologie pro praxi,
2012; 13(1): 22-25

NEVSIMALOVA, S. Neurometabolick4 a neurodegene-
rativni onemocnéni. In: NEVSIMALOVA, S. Neuro-
logie. Praha: Galén, Karolinum, 2002; 259-270

NEVSIMALOVA, S. Poruchy nervosvalového pieno-
su a svalova onemocnéni. In: NEVSIMALOVA, S.
Neurologie. Praha: Galén, Karolinum, 2002; 295-303


https://emedicine.medscape.com/article/1171206-overview
https://emedicine.medscape.com/article/1171206-overview

Adynamie

OBENBERGER, J. Onemocnéni michy. In: NEVSIMA-
LOVA, S. Neurologie. Praha: Galén, Karolinum, 2002;
279-284

PELCOVA, D. Akutni otravy. In: KLENER, P. (ed.) Vnitini
1ékarstvi. Praha: Galén, Karolinum, 2006; 1058

RAPUTOVA, J., VLCKOVA, E., SMARDOVA, L.,
RAJDOVA, A., JANIKOVA, A., Polyneuropatie in-
dukovana chemoterapii. Neurologie pro praxi, 2017;
18(1): 25-31

RUZICKA, E. Parkinsonova nemoc a jina extrapyramidova
onemocnéni. In: NEVSIMALOVA, S. Neurologie.
Praha: Galén, Karolinum, 2002; 195-203

SUSSOVA, J. Onemocnéni perifernich nervii. In: NEVSI-
MALOVA, S. Neurologie. Praha: Galén, Karolinum,
2002; 291-293

SONKA, K. Poruchy spanku. In: NEVSIMALOVA, S.
Neurologie. Praha: Galén, Karolinum, 2002; 227-230

SONKA, K. Postizeni nervového systému pii metabolic-
kych a endokrinnich onemocnénich, pti chorobach
vnitinich organti a pti systémovych onemocnénich.
In: NEVSIMALOVA, S. Neurologie. Praha: Galén,
Karolinum, 2002; 315-319

TICHY, J. Zanéty CNS. In: NEVSIMALOVA, S. Neuro-
logie. Praha: Galén, Karolinum, 2002; 235-246

25



26

Re¢ je specificka dovednost Elovéka pouzivat v komu-
nikaci vyrazové prostiedky slovni (mluvena fec, psany
text) i mimoslovni (posunky, mimika, gesta, chovani).
Zahrnuje slozku jazykovou jakozto dorozumivaci pro-
stfedek symbolické povahy a slozku vykonnou, ktera
se oznacuje jako mluva.

Poruchy fe¢i mohou byt prvnim piiznakem zavaz-
ného neurologického onemocnéni, proto je pro l¢kare
dilezité umét diferencialné diagnosticky odlisit afazii,
dysartrii a dalsi ziskané neurogenni poruchy komunika-
ce. Na studiu narusené komunikacni schopnosti spolu-
pracuji logopedové, neurologové, neuropsychologové
a psycholingvisté.

Definice a klasifikace
Definice

Afazie (aphasia, ae, f.; V. alfa — priv.,, fasis — 7ec) je
ziskana organicka porucha tvorby a porozumenti jiz
vyvinuté jazykové slozky teci vznikajici pti poskozeni
dominantni mozkové hemisféry. Vyvojové poruchy feci
oznacujeme jako dysfazie. Naproti tomu dysartrie je
porucha motorické produkce feci a mize byt zpiiso-
bena postizenim fona¢niho a artikulaéniho svalstva,
nervosvalového prenosu, hlavovych nervii, mozkového
kmene, mozecku nebo bazalnich ganglii.

Afazie se zpravidla kombinuji s odpovidajicimi
poruchami pisemné exprese a poruchami ¢teni, mo-
hou se rovnéz kombinovat s postizenim nonverbalni
komunikace.

Mezi fatické poruchy nepatii poruchy komunikace
provazejici globalni kognitivni deficit. Ty se pak ozna-
¢uji jako kognitivni komunikaéni porucha.

7 e
3 Afazie
Katerina Halatkova

Klasifikace

V soucasné dob¢ se nejcastéji uziva Bostonska klasi-
fikace zahrnujici osm typu afazii (tab. 3.1). Jednotli-
vé typy jsou odvozeny ze zhodnoceni étyt zakladnich
modalit:

e fluence spontanniho fecového projevu,

e porozuméni mluvené feci,

e opakovani slySeného,

e pojmenovani na zakladé zrakové percepce.

Stanoveni typu afédzie slouzi k lokalizaci 1éze a ma vy-
znam pro urceni rehabilitaéniho postupu.

Patofyziologie

Hlavni feCové oblasti jsou lokalizovany v perisylvijské
oblasti dominantni mozkové hemisféry (obr. 3.1).

Percepce mluveného slova je zpracovavana slucho-
vym ustrojim a pokracuje ¢tyineuronovou sluchovou
drahou do primarni sluchové kiry, ktera lezi v oblasti
temporalni arey 41 a 42 v Heschlovych zavitech. De-
koédovani zvuku do jazykové informace a porozumeéni
slySenému zajistuje oblast Wernickeova v zadni ¢asti
horniho temporalniho laloku. Cteni zaji§tuje oblast
gyrus angularis, lezici pred okcipitalnimi zrakovymi
centry, vyznamnou ulohu hraje rovnéz pfi vybavovani
slov. Oblast gyrus supramarginalis piedstavuje inte-
gracni centrum pro zrakové a sluchové operace.

Usttedni expresivni fe¢ovou oblasti je Brocova
area, slouzici jako centrum motorického programo-
vani feCovych artikula¢nich pohybt; vytvareji se zde
motorické plany pro feCové zvuky a jejich sled ve sla-
bikach a slovech. Motorické povely jsou vysilany do
prilehlého premotorického kortexu a do spodni Casti
motorického kortexu, odkud jsou inervovany svaly rtd,
jazyka, hltanu a hrtanu.



Afazie

Tab. 3.1 Typy afazie

Typ afazie Lokalizace léze Spontanni fe¢ | Porozuméni | Opakovani | Pojmenovani
Brocova Brocova area + oblast pred nonfluentni + - -
ni a za ni (Iéze frontalniho
a frontoparietalniho operkula)
oblast insuly a gyrus
supramarginalis
transkortikaln{ fecisté a. cerebri anterior, tj. pred nonfluentni + + -
motoricka Brocovou areou a v blizkosti
suplementarni motorické arey
Wernickeova temporalni lalok - Wernickeova fluentni - - -
area + oblast s ni sousedici
transkortikalni temporo-parietalni nebo fluentni - + -
senzoricka temporo-okcipitalni rozhrani
konduk¢ni gyrus supramarginalis, fasciculus fluentni + - +
arcuatus
anomicka bez lokaliza¢ni hodnoty fluentni + + -
s obtiznou
vybavnosti
globalni rozsahla 1éze dominantni hemisféry | nonfluentni - - -
(povodi a. carotis interna, a. cerebri
media)
smiSend rozsahla léze dominantni nonfluentni - + -
transkortikalni hemisféry, 1éze
fronto-temporo-parietalni oblasti,
popt. temporo-okcipitélni oblasti

+ dobry vykon az intaktni funkce; — porusena funkce
Zdroj: upraveno podle http://el.If1.cuni.cz/poruchyreci/

Brocova area

Heschlovy zavity

Sylviova ryha

Obr. 3.1 Lokalizace feCovych center
Zdroj: upraveno podle http//en.wikipedia.org/wiki/File:Brain_Surface_Gyri

sulcus centralis

Wernickeova area

gyrus supramarginalis

gyrus angularis
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Oblasti feCové percepce a exprese jsou uzce pro-
pojeny siti kortiko-kortikéalnich spojeni — nejsilnéjsi je
fasciculus arcuatus, ktery obkruzuje zadni konec Sylvio-
vy ryhy. Dalsi spoje prochazeji ptes capsula externa.
Vyznamna jsou kratka asocia¢ni vlakna propojujici
Brocovu oblast se spodni ¢asti premotorického kortexu.

V jazykovych mechanizmech hraji svou roli i sub-
kortikalni oblasti (talamus, bazalni ganglia). Pulvinar-
ni a ventrolateralni jadra talamu slouzi jako pfevodni
stanice mezi Brocovou a Wernickeovou areou. Bylo
publikovano nékolik pfipadi talamickych krvaceni se
vznikem afazie bez postizeni kortikalnich oblasti.

Afazie tedy vznika na podkladé 1ézi kortikalnich
oblasti dominantni hemisféry, a to v perisylvijské ob-
lasti (Brocova area, Wernickeova area, 1éze v oblastech
Sfasciculus arcuatus, gyrus angularis, inferiorni gyrus
frontalis, gyrus supramarginalis) a v subkortikalnich
oblastech pfi 1ézi talamu a bazalnich ganglii. NaruSena
komunikac¢ni schopnost jazykového charakteru mize byt
zpuisobena i lézemi mimo perisylvijskou oblast, jako je
tomu u transkortikalnich forem afézii. U téchto afazii
se nevyskytuji poruchy opakovani slySeného. Vznikaji
pfi lézich na hranici mezi povodimi a. cerebri media,
a. cerebri anterior a a. cerebri posterior.

Nejcastéjsimi pticinami vzniku poruchy jsou cévni
mozkové piihody v povodi a. carotis interna, tamory,
traumata hlavy, zdnétliva onemocnéni mozku a neuro-
degenerativni choroby.

Vyskyt

Incidence afazii stale nartista vzhledem ke zvysujici-
mu se poctu cévnich mozkovych piihod. Pfedpoklada
se, Ze u jedné tfetiny pacientil s cévni mozkovou pfi-
hodou dojde ke vzniku afazie, ktera potom pietrvava
u 3040 % z nich.

Klinicky obraz

Klinicky obraz afazie zavisi na povaze patologické-

ho procesu, rozsahu a lokalizaci léze, véku pacienta

a pridruzenych onemocnéni. Dominujici je pfedevsim

nemoznost srozumitelné se vyjadrit, chapat vyznam slov,

pouzivat adekvatni vyrazy a sestavovat souvislé vety.
Nejcastejsi symptomy afazie jsou nasledujici.

e Poruchy refové fluence — Z hlediska plynulosti
1ze fe¢ charakterizovat jako fluentni a nonfluentni.
Nonfluentni Fe¢€ je tézkopadnd, s pomalym tem-
pem, ptisobi monotonné. Slovni produkce klesa pod
50 slov za minutu a délka jednotlivych vét pod pét

slov, a to s chybami vétné skladby (absence sloves,
predlozkovych vazeb). Re¢ miize byt omezena i na
jednoslovna sdé€leni. Afatici bez plynulé spontaneity
feci se pii mluveni viditelné namahaji, casto byva
pfitomna fe¢ova apraxie nebo dysartrie. Pfesto mtize
byt informaéni hodnota tohoto projevu vysoka.
Fluentni ie¢ je normalné rychla nebo zrychlena,
se zachovanym rytmem, frdzovanim a piizvukem.
Veéty maji normalni délku a stavbu, ale chybéji
obsahotvorna slova, véty jsou slozeny pfevazné
z ¢astic, prislovci a citoslovci, a proto jsou alo-
gické, bezobsazné, s mnozstvim neologizmd a pa-
rafazii. Nékdy muze byt fe¢ az nadproduktivni —
logorea.

Poruchy porozuméni — Témér vSichni pacienti
s afazii maji poruchy porozuméni, ale jejich mira
je ruzna. U 1ézi za sulcus centralis a pii rozsahlych
1ézich je porozuméni naruseno vyraznéji. Tyto po-
ruchy nemuseji byt pfi prvnim kontaktu ihned patr-
né, pacient ¢asto vykona piikaz vySetiujiciho zcela
spravng, i kdyz je pfitomen tézky deficit. Pacient
totiz mize vnimat nonverbalni slozku sdéleni (ton
feci, gesta a mimiku) a reagovat diky tomu adekvat-
né. Podezieni na poruchu porozuméni vznika tehdy,
pokud jsou pacientovy vyroky zmatené a nesmyslné
nebo pokud casto méni témata hovoru.

Poruchy pojmenovani (anomie) — Jedna se o ne-
schopnost vybavit si nazev predmétil z vlastni slov-
ni zasoby, nejde vSak primarné o ztratu pameétové
informace. Ve slovnim projevu se vyskytuji opisné
strategie a mnozstvi nespecifickych slov (tamto,
véc, délat).

Parafazie je oznaceni pro deformaci slov rizného
stupné (od zamény, vynechavani ¢i presmykavani
jednotlivych fonému aZ po tézkou slovni deformaci,
kdy slovu nelze porozumét) ¢i zaménu slov vyzna-
mov¢ blizkych i vzdalenych.

Neologizmy jsou slovni novotvary, které pacient
uziva v hovoru.

Cirkumlokace je opis slova, které pacient neumi
spravné pojmenovat.

Agramatizmy jsou takové poruchy, kdy pacient
neni schopen gramaticky spravné spojovat slova
ve véty. Vynechava zejména spojky a predlozky
a pomocna slovesa, fe¢ tak nabyva charakteru tzv.
telegrafického stylu.

Poruchy opakovani — Opakovani nemusi byt na-
ruseno u vSech typu afazii. Vykon v opakovani je
diferencialné diagnostickym znakem pro odliseni
transkortikalnich forem afazie, u kterych je opako-
vani relativné dobré, od forem netranskortikalnich,
kdy je opakovani napadné narusené.



Afazie

Perseverace znamena ulpivani na piedchozim pod-
nétu i pfi dalSich odpovédich. Naptiklad pacient
ma vyjmenovat mesice v roce. DalSim tkolem je
pojmenovani ¢asti téla, které pak pacient opét ozna-
¢uje jako mésice.

e Poruchy ¢teni (alexie) — Alexie je porucha hlasitého
¢teni a ma Casto obdobné symptomy jako vykon ve
spontanni feci. Pokud pacient nemé poruchu hlasi-
tého ¢teni, mize mit poruchu porozuméni danému
textu. Porozumeéni ¢tenému miizeme zjistit pomoci
ptikazli napsanych na kartickach, které by mél pa-
cient vykonat.

e Poruchy psani (agrafie) — Psani je u vétsiny afatikt
ve vetsi ¢ mensi mife naruSené — hovoii se o agra-
fii. Nemocny miiZze mit potize pii vybavovani slov
s naslednou realizaci grafickych symbold. Vysoké
procento nemocnych s afazii ma rovnéz poruchu
hybnosti dominantni ruky, v takovém piipadé vySet-
fujeme psani druhou — nepostizenou rukou. Poruchy
psani se projevuji zZdmeénami pismen, vynechavanim,
perseveracemi, pfesmykavanim pismen ¢i slov nebo
produkei zcela nesmyslnych slov ¢i Caranic.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Podrobna diagnostika zahrnuje standardizované neuro-
psychologické testové metody a je realizovana viceobo-
rovym tymem (neurolog, klinicky psycholog, logo-
ped, socialni pracovnik). Testy jsou zaméfeny nejen
na zhodnoceni charakteru poruchy komunikace, ale
posuzuji i intelektovou Giroven a pamét'ové schopnosti
vySetfovaného.

VySetieni afatika by se mélo zaméfit na zhodnoceni
spontanni feci, porozumeéni feci, opakovani, pojmeno-
vani, ¢teni a psani.

Analyza spontanni fe¢i slouzi k zdkladnimu od-
lieni fluentni a nonfluentni afazie. Vysetfuje se po-
moci odpovédi pacienta na otazky a popisu obrazku.
Hodnotime plynulost a informa¢ni hodnotu sdéleni,
vyskyt parafézii a ulpivavych reakci. VétSina pacientti
s neplynulou poruchou feci vykazuje poskozeni pred
sulcus centralis, zatimco u pacientt s plynulou poruchou
teci je 1éze za touto hranici.

Dalsi ¢asti je vySetiFeni porozumeéni feci. Zkousi se
pomoci pokladani otazek a pokyni k provedeni ukoli,
nejlépe nékolika naslednych ukont (napt. vyzveme
pacienta, aby povstal, dosel ke dvetim, otocil se dokola

a opét se posadil). Vhodné jsou i ukoly, pii kterych ma
pacient ukazovat rizné predmeéty.

Naru$eni schopnosti opakovat slova a véty riz-
né délky je typické pro afazii Brocovu, Wernickeovu,
globalni a obzvlasté pro kondukéni afazii. Ulohy v této
Casti jsou sefazeny od opakovani jedné pomérné lehce
opakovatelné slabiky ¢i slova s postupnym rozsifovanim
az po opakovani vét.

Schopnost pojmenovani se vysetiuje tak, ze pacient
ma pojmenovat nékolik redlnych pfedmeétd, s nimiz
se denné setkava, a predméti, se kterymi se setkava
vzacnéji. Pokud pacient nema poruchu pojmenovani,
je potieba zvazovat jiné poruchy fecové komunikace,
jako je feCova apraxie nebo dysartrie. [zolovana porucha
pojmenovani muze byt téz piiznakem pocatecniho stadia
syndromu demence.

Testy afazie maji detekovat kazdou narusenou moda-
litu fe€i a obsahovat subtesty ke spolehlivé diferenciaci
jednotlivych subtypi afazie (obr. 3.2).

Afazie Brocova

Brocova afézie je popisovana jako neplynuld porucha
feci s relativné dobfe zachovanym porozuménim. Je
nejcastéjsim typem, tvoii az 25 % vsech afazii. Casto
je provazena naruSenou komunikacni schopnosti moto-
rického charakteru, jako jsou fecova apraxie a dysartrie.
Vznika pfi lézich spodni ¢asti levého frontalniho laloku.

Reé mize byt v akutnim zatatku omezena na pro-
mize byt pfitomna i anartrie. Pacient mluvi se znacnym
usilim, ale s jasnym komunika¢nim cilem. Vétna skladba
je tézce porusend, vyskytuji se agramatizmy, obvykle
byvaji tézké poruchy artikulace a aprozodie.

Porozuméni mluvené feéi a ¢tenému textu je vzdy
kvalitativné lepsi nez feCova produkce, Casto vsak byvaji
potize s porozuménim gramatické a syntaktické slozky
feci — pacient rozumi jednotlivym sloviim, ale nechape
jazykové konstrukce a logické vazby. Opakovani je
naru$eno vzdy. Hlasité ¢teni a porozuméni ¢tenému je
vétsinou $patné, psani je rovnéz slabé, s pravopisnymi
chybami a vynechavanim pismen.

Nejcastéjsi pficinou je cévni mozkova piihoda v ob-
lasti zasobeni hornich vétvi a. cerebri media; dalSimi
moznymi pficinami jsou nadory, poirazova a zanétliva
poskozeni piislusné oblasti. Doprovazejicimi pfiznaky
jsou pravostranna hemiparéza, hemihypestezie a central-
ni paréza n. facialis. Pokud neni hemiparéza vyjadiena,
byva to prognosticky pfizniva zndmka sveédcici pro
prechodny raz afazie.
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POROZUMENI

SPONTANNI REC

OPAKOVANI TYP AFAZIE

poruseno

plynula

neporuseno

poruseno

neplynuld

neporuseno

Obr. 3.2 Testy subtypt afazie

Afazie Wernickeova

Wernickeova afazie je plynula afazie, ktera je charakte-
rizovana obtizemi v porozuméni a v opakovani feci; je
doprovazena napadnymi emoénimi zménami, poruchami
chovani, strachem a agitovanosti. Postizeny si neni
védom vlastni poruchy feci. Tento typ afazie vznika
pfi 1ézich v zadni oblasti levého temporalniho laloku.

Spontanni fe¢ je plynula, nékdy az logoroicka,
s normalni artikulaci a prozodii. Véty jsou pfimétené
dlouhé, rytmické a melodické. Objevuji se ¢etné para-
fazie, neologizmy, obsah projevu je vagni az nesmy-
slny. V nejtézsich ptipadech pacient ptisobi tak, jako
by mluvil cizim jazykem. Pismo je Citelné, ale text je
nesrozumitelného obsahu.

MyIné mize byt tato afazie diagnostikovana jako
psychiatrické onemocnéni (demence, delirium, schi-
zofrenie).

” Klicova je porucha porozuméni, ktera v§ak mize byt
snadno prehlédnuta, pokud se cilené nevysetiuje.
Afazie kondukéni

Kondukeéni afazie je plynuld porucha fe¢i s dobrym
porozuménim a artikulaci a s neimérnym postizenim

poruseno Wernickeova

neporuseno transkortikalni senzoricka

poruseno konduk¢ni

neporuseno anomicka

poruseno

globalni

neporuseno transkortikalni smisena

poruseno Brocova

neporuseno transkortikalni motoricka

opakovani. V mluvené feci se vyskytuji ¢etné fone-
mické parafazie, bézné jsou pauzy, zavahani a obtize
ve vyhledavani slov. Velké problémy ¢ini pacientim
opakovani a pravé vyrazny rozdil ve vykonu v opa-
kovani a porozuméni je klic¢em ke spravné diagnoze.
Od Brocovy afazie se odliSuje zachovanou artikulaci
a nepfitomnosti hemiparézy.

Tento typ afazie vznika pfi poskozeni fasciculus
arcuatus dominantni hemisféry nebo pfi 1ézich v oblas-
tech gyrus supramarginalis ¢i auditorni asociaéni kiry.
Prognoza je dobra, Casto dochazi ke kompletni uprave.

Afazie transkortikalni

Tyto formy afazii predstavuji souhrn syndromil, jejichz
1éze spadaji mimo perisylvijskou oblast, pticemz fecova
centra nejsou poSkozena. Léze se nachazeji vétsinou ve
vaskularnim hrani¢nim padsmu mezi fecisti a. cerebri
media, anterior a posterior. Charakteristickym znakem
je zachovana schopnost opakovani. Rozlisuji se tii typy
transkortikalnich afazii:

e Afazie transkortikalni motoricka — Spontanni
projev je neplynuly, dysartricky, agramaticky, velice
se podoba Brocové afazii. Zasadnim odliSovacim
nalezem je zachované opakovani. Porozuméni mlu-
vené feCi 1 ¢tenému textu je plné zachovano. Do-



Afazie

provodnym piiznakem je pravostranna hemiparéza,
na rozdil od ruky a obli¢eje jsou vyraznéji posti-
zeny dolni koncetiny, ¢asto jsou pritomny projevy
prefrontalniho syndromu, jako Gichop na pravych
koncetinach, saci reflex, apatie, bradypsychizmus.
Pfic¢inna 1éze se nachazi nad ¢i pied Brocovou ob-
lasti v levém frontalnim laloku nebo v suplementarni
motorické aree.

o Afazie transkortikalni senzoricka — Transkor-
tikalni senzoricka afazie je plynuld porucha reci
s ¢etnymi parafaziemi, neologizmy a potizemi
s pojmenovanim pifedméti, se Spatnym porozume-
nim a s poruchami ¢teni i psani. Velice se podoba
Wernickeovée afazii, hlavnim rozliSujicim znakem
je opét zachovana schopnost opakovani. Casto je
vyznacna echolalie, pacient napiiklad mimovolné
opakuje otazky vySettujiciho. Doprovodnym pfi-
znakem muze byt vypadek zorného pole v pravém
hornim kvadrantu nebo pravostranna hemianopsie.
Vznika pfi lézich na temporo-okcipitdlnim pome-
zi, na rozhrani mezi povodimi a. cerebri posterior
a a. cerebri media.

o Afazie transkortikalni smiSena — Tato afazie, ozna-
Covana téz jako syndrom izolace feCovych zon, je
vzacnym typem afdzie s ndpadnymi projevy. Pacienti
nemluvi, nerozuméji, odpovidaji pouze opakovanim.
Pficinna 1éze postihuje okraj perisylvijské oblasti,
¢imz jsou uvnitf lezici korova centra odtiznuta od
asociaénich oblasti. Castou pficinou je uzavér vnitini
karotidy.

Afazie anomicka

Anomicka afazie mize vzniknout v disledku 1éze ja-
kékoliv feCové oblasti nebo i pti 1ézich lezicich mimo
fecovou kliru, ma proto nizkou lokalizaéni hodnotu. Je
béznym symptomem spise u difuznich poskozeni moz-
kové tkang, napt. pfi encefalitidé, zvySeném nitrolebnim
tlaku, mozkové komoci nebo pfi toxicko-metabolické
encefalopatii.

Obtize s vybavovanim slov jsou vSak bézné u mnoha
jinych typi afazii i u poruch neafatickych (Alzheimero-
va choroba). Anomie byva Casto jedinym reziduem
jazykového postizeni po zotaveni se z jakéhokoliv
typu afazie. Je charakterizovana plynulou feci, kte-
ra je prerusovana pomlkami pii hledani slov, absenci
vyznamonosnych slov a jejich nahrazovanim zajmeny
a nespecifickymi slovy (to, véc, délat), bézné jsou cir-
kumlokace. Ostatni fecové funkce jsou normalni nebo
jsou naruseny pouze minimalng.

Afazie globalni

Globalni afazie se vyznacuje zdvaznym postizenim
vSech fecovych funkci — jak porozuméni, tak fecové
exprese 1 opakovani. Akutni stadium se mtize projevovat
pouze mutizmem. Pfi této afazii je zpravidla pfitomna
tézka pravostrannd hemiparéza, hemihypestezie a he-
mianopsie. Pfi¢inou je rozsahly mozkovy infarkt v di-
sledku uzavéru a. carotis interna nebo proximalniho
useku a. cerebri media. Jinou pfi¢inou mize byt objem-
ny hemisferalni tumor ¢i masivni krvaceni. Prognoza
byva neptizniva, fada téchto poruch je i po terapeutické
intervenci nevratna.

Afazie subkortikalni

Za subkortikalni afazie jsou zodpovédné zejména léze
talamu a bazalnich ganglii. Pfi talamické 1€zi vznika
klinicky obraz fluentni feCové produkce s Cetnymi para-
faziemi a neologizmy. Schopnost opakovani je neporu-
Sena a uroven porozuméni je vysoka. Afazie vznikajici
v souvislosti s 1ézemi bazalnich ganglii nemaji jednotny
klinicky obraz.

Diferencialni diagnostika

Diferencialné diagnosticky je tieba odlisit dysartrii,
feCovou apraxii a kognitivné komunikacni poruchy.
Dysartrie je Spatna vyslovnost spravné vytvorenych
slov. Je poruchou motorickych modalit feci, nikoliv
jazyka, nejedna se o kortikalni poruchu. Je dtsledkem
postizeni fona¢niho a artikula¢niho svalstva, nervosva-
lového ptenosu, hlavovych nervili, mozkového kmene,
mozecku nebo bazalnich ganglii. Nejsou pfitomny poru-
chy porozumeéni, nevyskytuji se parafdzie, neologizmy ¢i
anomie. Ke spektru priznakt fadime poruchy artikulace,
pomalé tempo feci, poruchy polykani, poruchy tvorby
hlasu, vysky, sily a kvality hlasu a poruchy rezonance.
Retova apraxie je ziskana porucha schopnosti vy-
konavat volni artikulaéni pohyby. Podstatou je porucha
ptevodu fonologickych vzorct na artikulacni pohyby,
zpuisobena obtizemi v propojeni motorické kiiry domi-
nantni hemisféry se svaly mluvidel. Re¢ je neplynula
s Cetnymi parafaziemi, ptesmykavanim, zaménami, vy-
nechavanim a opakovanim hlasek ve slovech, avSak bez
gramatickych chyb. Klinicky pfipomina dysartrii, ale
chyby ve vyslovnosti jsou ménlivé a nepredvidatelné.
Tato porucha se vzacné vyskytuje samostatné€, obvykle
je soucasti Brocovy afazie. Pfi¢inna 1éze je v oblasti
premotorického kortexu, v blizkosti Brocovy oblasti.
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Kognitivné komunikaéni poruchy se vyskytuji pti
dominantnim postizeni kognitivnich a intelektovych
schopnosti, provazeji syndrom demence, nejcastéji pti
Alzheimerové a Parkinsonové chorobé a pii vaskularni
demenci. Typické jsou ptedevsim poruchy pojmenovani,
deficit kratkodobé paméti, zmény nalad a dezorientace,
pacient nema nahled. Nejsou pfitomny poruchy artiku-
lace ani parafazie ¢i agramatizmy. Poruchy porozuméni
se vyskytuji teprve v pozdnich stadiich onemocnéni.

Lécba

Afatici vyzaduji komplexni rehabilitaci, sestavajici z 1é-
katské, fyzioterapeutické, psychologické i logopedické
terapie. U pacienti dochazi nejen k naruseni komuni-
kacnich schopnosti, ale i k psychickym a emocionalnim
porucham. Cilem je dosazeni maximalnich schopnosti
komunikace a obnoveni socidlnich vazeb.

V casnych fazich cévnich mozkovych piihod provadi
klinicky logoped fecovou stimulaci a dotekovou reha-
bilitaci, slouzici k uvédomovani si vlastnich casti téla.
Pokud je to mozné, mize pacient pohnout jmenovanou
Casti téla. VEasna stimulace predchazi vzniku logofobie,
depresivnich stavil i nevhodnych fecovych navyku.

V chronické fazi reedukace lze vyuzit terapii skupi-
novou nebo individualni, pfi nichZ rozvijime ty druhy
komunikace, které pacient nejvice potiebuje a u nichz
I1ze ocekavat zlepSeni. Vyznamnou roli v této fazi hra-
ji rodinni pfislu$nici, ktefi by méli nemocného vzdy
doprovazet a doma s nim procvicovat ukoly zadané
logopedem. V naSich podminkach se stale vice setka-
vame s vytvarenim skupin afatikd, jejichz program je
zaméten na stimulaci vSech psychickych funkei. Zahr-
nuje hrani roli, simulaci realnych situaci, spolecenské
hry a konverzacni trénink.

Pokusy vyuzit k 1é¢b¢€ pacientt s afazii medika-
mento6zni 1lé¢bu maji dlouhou historii. Vysledky vSak
nejsou pfili§ povzbudivé. V posledni dob¢ se rozrostly
poznatky o roli neurotransmitert, a tim i snaha o vyuziti
1é¢iv v rehabilitaci afdzie. Ve verbalni fluenci hraje spe-
cifickou tlohu dopaminergni systém, L-dopa zlepSuje
hlasitost, tempo a frazovani feci. Pii terapii fluentni
afazie se mohou uplatnit cholinergni 1é¢iva.

Prognoza je velice individudlni, v optimalnim pii-
pad¢ dojde k rychlé upravé (napf. po tranzitorni ische-

mické atace) nebo k prechodu k mirnéjsimu typu afazie.
Naopak pfi zdvazném pocatecnim stadiu onemocnéni,
ptidruzenych zdravotnich komplikacich a nizké motivaci
ke spolupraci muze porucha pretrvavat dlouhodobé.
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Definice a klasifikace
Definice

Afta (aphta, ae, f.; V. afthai — vyrazka, puchyrek) je bo-
lestivy kulaty nebo ovoidni viidek s rudym halo v okoli
na sliznici ustni dutiny, méné ¢asto v oblasti genitalni.

Klasifikace

Podle piivodu se afty déli na:

e idiopatické afty — rekurentni aftézni stomatitida,

e afty pfi systémovém onemocnéni,

e ,aphthous-like” ulcers — vyskytuji se u déti a nemaji
typickou charakteristiku a zacatek,

e Bednarovy afty — defekty na sliznici patra vznikajici
pfi poruseni sliznice traumatickym inzultem, napf.
nesetrnym vytiranim ust.

Podle velikosti mizeme afty délit na:
e malé afty,

o velké afty,

e herpetiformni ulcerace.

Podle €etnosti je mtizeme délit na:
e ojedinélé,
e mnohocetné.

Rekurentni aftézni stomatitida se déli na formu:
e lehkou — Cast¢jsi (prostou aftozu),

o tézkou — mén¢ Castou (komplexni aftozu);
nebo je klasifikovana na formu:

e minor,

* major,

e herpetiformni viedy,
e bulozni léze,

e vezikularni 1éze.

4 Afty

Karel Lukas

Patofyziologie

Ptedpoklada se jak ptivod hereditarni, tak ptisobeni
faktorii ze zevniho prostfedi. Jsou popisovany deficity
vitamint skupiny B a Zeleza, ale jejich suplementace
nevede k hojeni viedl. Dale pak jsou ,,obvinovany*
rizné mikroorganizmy, ale pfimy dikaz nebyl doposud
prokazan.

Predpoklada se predispozice, za kterou jsou pokla-
dana traumata sliznice, ukonéeni koufeni, uzkost, stres,
precitlivélost na soucasti potravin (kyselina benzoova,
cinnamaldehyd) a hormonalni zmény béhem menstruac-
niho cyklu.

Pti Crohnové nemoci patii afty v ustech (a v celém
travicim traktu) do zakladniho obrazu onemocnéni. Pfi
ulcerdzni kolitidé byvaji viedy v ustech castéji sekun-
darnim projevem choroby, vznikaji pravdépodobné
na podkladé nutri¢nich defektt. V posledni dob¢ se
ale ukazuje, Ze analogické 1éze jako v tracniku mo-
hou byt v celém hornim travicim traktu (od ust az po
duodenum). Zanétlivy infiltrat je zprvu tvofen mono-
nukleary, pozdéji pii sekundarni bakterialni infekci se
do néj ptidavaji ¢etné neutrofily. MuiZze byt pfitomen
i granulomat6zni zanét.

Etiologie rekurentni aftézni stomatitidy je stale
nejasna, mozné jsou faktory lokalni, systémové, imu-
nologické, genetické, alergické, nutri¢ni a mikrobidlni
i medikace imunosupresivy.

Vyskyt

Rekurentni aftozni stomatitida je Castéjsi u zen, do 40 let
veéku, u nekufaki a osob s vy$sim socioekonomickym
postavenim. Tato stomatitida postihne béhem zivota
25 % celkové populace. Jiny pramen uvadi, Ze je nejcas-
t&j$1 v prvnich dvou dekadach Zivota a postihuje az 40 %
populace (v USA). Dle jiné studie je rekurentni aftozni
stomatitida v Severni Americe nejcastéjsim akutnim
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ulcer6znim onemocnénim postihujicim ustni sliznici,
vyskytuje se u vice nez 10 % populace, nejcastéji u déti.
Asi 10 % pacientt s idiopatickym stfevnim zanétem
a5 % pacientl s celiakii ma afty v ustech.

Klinicky obraz

Rekurentni aftdézni stomatitida je charakterizovana ul-
ceracemi na sliznici Gstni dutiny, které recidivuji né-
kolik let, vznikaji v kazdém veku, ale zejména v mladé
dospélosti.

Malé afty ma 80 % pacienti s rekurentni aftozni sto-
matitidou. Viidky maji velikost od 2 do 8 mm v pramé-
ru, postihuji nekeratinizujici sliznici (labilni, bukalni,
dna tust, ventralni povrch jazyka, zcela vyjimecné jsou
na dorzu jazyka, na tvrdém patfe a na dasnich). Hoji se
spontanné do 1014 dnt.

Velké afty jsou méné Casté, nékdy je pro né uzivan
termin periadenitis mucosa necrotica recurens. Viedy
jsou obvykle vétsi nez 1 cm v priméru.

Treti varianta aftt, ktera je nejméné Casta, je nazy-
vana herpetiformni ulcerace (ale nesouvisi s herpetickou
stomatitidou). Viedy jsou ¢etné, drobné, maximalné
o velikosti §pendlikové hlavicky.

Velké i herpetiformni afty snaseji nemocni daleko
htife nez afty malé. Vyhledavaji ¢astéji odbornou
pomoc, jsou bolestivé, hoji se nékolik tydnt a mo-
hou postihovat jak dorzum jazyka a tvrdé patro, tak
i sliznici rtd a bukalni sliznici.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

V anamnéze uvadi ¢ast nemocnych recidivujici stoma-
titidy od détstvi. Prvni epizoda stomatitidy je obvykle
hute diagnostikovatelna nez epizody dalsi. Pfi vySetieni
dutiny Ustni jsou afty dobfe viditelné. V laboratornim
vySetfeni je doporucovano vySeteni krevniho obrazu,
hladiny folatu, vitaminu B ,, sérového feritinu a dalsi
vySetfeni podle podezieni na systémové onemocnéni
(sérologie, kultivace, HIV atd.). Pretrvavaji-li defekty
déle nez tfi tydny, je doporucovana biopsie a vysetieni
histologické.

Diferencialni diagnostika

Afty se vyskytuji pfi systémovych onemocnénich, ze-
jména pii Adamantiadesové-Behgetove syndromu, pii
gluten senzitivni enteropatii a pii idiopatickych stfevnich
zanétech, pfi imunodeficientnich syndromech, jako jsou
infekce HIV nebo cyklicka neutropenie.

Afty v ustech se mohou vyskytovat soucasné s ge-
nitalnimi viedy (ulcus vulvae acutum, reaktivni nonse-
xualni akutni genitalni viedy). Mohou také pfedchazet
dal$im projeviim idiopatickych stievnich zanétt.

Prijem a bolesti bficha mohou upozornit na idiopa-
ticky stievni zanét. Castéji se afty vyskytuji u Crohno-
vy nemoci nez u ulcerdzni kolitidy.

Ubytek na vaze a znamky malabsorpce poukazi na
celiakii. U této nemoci se rekurentni aftozni stomatitida
vyskytuje v 5 %.

Pritomnost genitalnich ulceraci je typicka pro Ada-
mantiadesovu-Beh¢etovu nemoc.

Bolesti kloubti nebo artritida a uretritida, pfipadné
o¢ni zanét ukazi na reaktivni artritidu, konkrétné na
Reitertiv syndrom.

Pti systémovém lupus erythematodes patii afty
v ustech mezi diagnosticka kritéria.

Aftdzni stomatitida mize byt soucasti manifestace
infekce HIV.

Zmény v ustech miize zptisobit i medikace — mohou
se vyskytnout pfi 1é¢né nesteroidnimi antirevmatiky
nebo betablokatory, ale i pfi podavani alendronatu nebo
cytotoxickych agens.

Afty mize zpusobovat také sodiumlauryl sulfat
[CH,(CH,), OSO,Na], coZ je soucast zubnich past.

Aftozni stomatitidu mohou pusobit viry — herpan-
gina (Coxsackie A, B), pti které je bolest v krku, bélavé
vezikuly na mékkém patie, uvule a tonzilach, ale nejsou
postizeny dasné (!). Herpangina se vyskytuje u star§ich
déti a dospivajicich, a to spiSe v letnich mésicich.

Syndrom ruka—noha—usta je enterovirova vezi-
kulézni stomatitida (Coxsackie A16, v zapadni ob-
lasti Pacifiku zpGsobuji onemocnéni enteroviry A71)
s typickou exantémovou lokalizaci v dutin¢ Ustni, na
dlanich rukou a ploskach nohou, na hyzdich a na geni-
talu, ktera nejcasteji postihuje déti, ale mize se objevit
iu dospélych.

Slintavka a kulhavka (foot and mouth disease,
aphtae epizooticae) je akutni nakazlivé virové one-
mocnéni sudokopytnikii charakterizované horeckou,
tvorbou typickych puchyit a aftd na sliznici dutiny
ustni, na mulci, nozdrach a sparcich. Onemocnéni zpa-
sobuje virus slintavky a kulhavky, patfici mezi RNA
viry z &eledi Picornaviridae rodu Aphtovirus. Clovék
onemocni velice zfidka.



Afty

Pokud se vied nehoji po nékolik tydnech, je nutné
vyloucit karcinom (Casto je pfitomna homolateralni
lymfadenopatie).

Solitarni afta (vied) na patie mtize byt nekrotizujici
sialometaplazii, coZ je benigni, obvykle spontanné
se hojici proces postihujici pievazné malé slinné zla-
zy patra. Etiologie je neznama. UvaZuje se o infarktu
slinnych zlaz.

Nemoci, které je potfebné odlisit od recidivujici
aftozni stomatitidy, jsou hlavné jiz zminéna Adaman-
tiadesova-Behcetova nemoc, cyklicka neutropenie,
rekurujici intraoralni herpeticka infekce, HIV-oralni
viedy, viredy pFi gastrointestinalnich nemocech, jako
jsou Crohnova nemoc a ulcerdzni kolitida.

Recidivujici afty mtze zptsobit kariézni chrup
nebo poskozeni stravou — ofechy, Sipkova povidla,
topinky.

Diferencialni diagnostiku aft shrnuje tabulka 4.1.

Tab. 4.1 Afty — diferencialni diagnostika

Chronické ustni afty nebo viedy jsou ¢asto spojo-
vany s nemocemi lichen planus, pemphigus vulgaris,
slizni¢ni pemfigoid, systémovy lupus erythematodes,
mykozy a nekteré systémové bakterialni a parazitarni
infekce.

Lécba

Pokud se nepodafi prokazat pti¢inu, je 1écba obvykle
omezena na 1é¢bu bolesti a redukei zanétu. V ptipadé,
7e je prokédzana pficina ulceraci, je nutné ji 1&Cit.
Nemocny se musi vyhybat moznym tstnim trauma-
tim (napf. tvrdy zubni kartacek, topinky apod.), mél by
vyloucit z potravy kyselé a drazdivé potraviny a napoje.
Proti bolesti ochraiuji topicka anestetika (lidokain)
a protektivni bioadheziva. Hojeni mohou uspisit topické
kortikosteroidy — uziva se 1% triamcinolon dentalni

infekce — herpes simplex (rekurujici viedy)
— varicella

— infek¢ni mononukleéza

— cytomegalovirovd infekce

— HIV/AIDS (perzistujici)

— tuberkul6za

— plisné

— leishmanioza

— syfilis

— syndrom ruka-noha-usta

— slintavka a kulhavka (foot and mouth disease, aphtae epizooticae)

cévni okluze

vaskulitidy
— Wegenerova granulomatoza
— mikroskopicka polyangiitida

— Adamantiades(v-Behgetliv syndrom

kozni onemocnéni — pemphigus vulgaris

— bulézni pemfigoid

— mukdzni membranoézni pemfigoid
— lichen planus

— dlazdicobunécny karcinom

— histiocytéza

— erythema exsudativum multiforme (Stevenstv-Johnsontv syndrom)

sekundarni
— celiakie

— systémovy lupus erythematodes
— cyklickd neutropenie

— karcinom

acetylsalicylovad)

— traumata Ustni sliznice

— reaktivni artritida (Reiter(iv syndrom)

— léky (nesteroidni antirevmatika, betablokatory, alendronat, cytostatika, kyselina

— sodiumlauryl sulfat [CH,(CH,),,0SO,Na] - soucast zubnich past
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pasta (napt. Kenalog in orabase)nebo dexametazon
(Dexaltin oral paste), kterymi se defekt potira nékolikrat
denng. V soucasné dob¢ vsak nejsou u nés tyto preparaty
dostupné. Stav mohou zlepsit i antimikrobialni Gstni
vody (napf. Listerine mouthwash) nebo chlorhexidin.
Dale Ize k vyplachtim uzit antibiotika (napt. 100mg
kapsle doxycyklinu rozpusténa ve 10 ml vody — ¢tyfikrat
denné k vyplachim).

Pti tézké aftozni stomatitid€ jsou tyden systémove
podavany kortikosteroidy (30—60 mg peroralné apliko-
vaného prednisonu nebo prednisolonu). Byl uzit i thali-
domid 50 — 100 — 200 mg denné po dobu dvou mésici.
Pti refrakternich viedech byly zkouSeny levamisol,
kolchicin nebo pentoxyfilin.

Tézka komplexni aftdozni stomatitida byla 1écena
kombinaci peroralné podavanych preparati kolchicinu,
dapsonu a thalidomidu.

Pii idiopatickych stievnich zanétech aftozni stoma-
titida Casto dobfe odpovi na 1é¢bu stieva. Refrakterni
aftozni stomatitida kompletné vymizi po biologické
1é¢bé (anti-TNF-a), ale zatim chybi kontrolované studie.

Ribavirin, quinakrin a amantadin byly pouzity
k 1é¢bé zavaznych piipadi nemoci rukou, nohou a Gst
vyvolané enterovirem 71.
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Definice a klasifikace
Definice

Jasna definice pojmu agrese neexistuje a odbornici se
v jejim definovani Casto rozchazeji. Agresi Ize chapat
pozitivné i negativn€. V uzkém pojeti se jedna o cho-
vani smétujici k poskozeni druhého ¢loveka, v SirSim
pojeti se jedna o chovani ¢loveka, které zahrnuje nejen
poskozeni druhého Clovéka, ale také chovani smétujici
k dosazeni uréitych vyhod a k prosazeni cilt, kterych
chce ¢lovek aktivné a cilevédomé dosahnout. V ram-
ci vylouceni moznosti ndhodného poskozeni je nutné
do definice zahrnout i védomy ucel agresora zpisobit
obéti Gjmu.

Agresivitou pak rozumime osobnostni predispozici
k agresivnimu chovani. Clovék, ktery je nadan vyso-
kou mirou agresivity, je pak Casto v riznych situacich
nachylny jednat agresivné.

Klasifikace

Agresi miizeme rozdé€lit riznym zpisobem, nejCastéji

se setkdvame s délenim na stupné agrese:

o agrese myslenkova (neboli ideatorni),

e agrese verbalni (nadavky, kfik...),

e agrese vici predmétim (napf. kopani do dvefi, roz-
bijeni véci),

e agrese vici lidem (fyzické napadeni, napt. péstmi
nebo kopanci ¢i za pomoci né¢jakého predmeétu).

Dale mtizeme délit agresi naptiklad takto:

e agrese instrumentalni (zamérem agresivniho chovani
je dosazeni n&jakého cile),

e agrese emocionalni (nastava pfi silném emocio-
nalnim stavu, nejcastéji se projevuje fyzickym ¢i
verbalnim utokem na jiného ¢loveka, pripadné roz-
bijenim véci).

5 Agrese

Gabriela Podgorna

Nebo takto:

e heteroagrese (agrese zaméiena proti nékomu nebo
néemu jinému, neZ je sam agresor),

e autoagrese (agrese zamétena proti sobé samému),

e jejich kombinace.

Podle Cermaka pak délime agresi kombinaci ti dvojic

(aktivni — pasivni, pfima — nepiima, fyzicka — verbalni):

o fyzicka aktivni pfima (napf. napadeni pésti jiného
¢loveka),

o fyzicka aktivni nepfima (napf. nabadani kamarada,
aby napadl jiného ¢lovéka),

o fyzicka pasivni pfima (napf. branéni nékomu dal-
§imu v dosazeni cile),

o fyzicka pasivni nepfima (napf. odmitani splnit kla-
dené pozadavky),

e verbalni aktivni pfima (napf. nadavky jiné osobg),

e verbalni aktivni nepfima (napf. pomluvy),

e verbalni pasivni pfima (napf. odmitani s nékym
hovotit),

e verbalni pasivni nepiima (napf. nezastani se né¢koho,
kdo je kritizovan).

Patofyziologie

Na soucasné urovni poznani se predpoklada, ze agre-
sivni chovani vznika nerovnovahou mezi prefrontalni
kortikalni inhibici (tzv. top down brakes) a zvySenou
aktivitou limbickych struktur, pfedev§im amygdaly
a inzuly (tzv. bottom up drivers). Ve funkénim systé-
mu ovliviiujicim toto chovani se dale uplatiuji septum
verum, hipokampus, amygdala, hlava nc. caudatus,
talamus, nc. ventromedialis a nc. posterior hypothalami,
tegmentum stiedniho mozku, Varoliv most, nc. fastigii
a predni ¢ast mozecku.

Neurochemicky pak mize byt agresivni chovani
ovlivnéno serotoninem, ktery inhibuje impulzivni a im-
pulzivné-agresivni chovani. Snizeni centralni seroto-
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ninergni aktivity je tim padem spojeno s impulzivni
agresivitou. Pfi stresu se pak dale aktivuje noradrenalin,
ktery je také spojen s drazdivou agresi.

Agresivni chovani je znacné potencovano uzitim
alkoholu nebo psychoaktivnich latek.

Vyskyt

Kazdy jedinec disponuje agresivitou v ruzné intenzi-
t¢ a rozsahu, uzivame ji v kazdodennim zivoté a ma
sva pozitiva i negativa. Agresivni sklony se u ¢lovéka
vytvareji jiz v prvnich letech Zivota na zaklad¢ gene-
tickych ptfedpokladi, instinktivni vybavy, vychovy,
uceni, prostiedi a pfedchozich zkusenosti. Problémem
pak byva nadmérna agresivita projevujici se nevhodné.

Obecné jsou vlivem testosteronu muzi agresivnéjsi
nez zeny, tento rozdil je patrny jiz v pfedskolnim véku
a pln€ se rozviji v puberté. VéEtsina agresivnich ¢int je
spachana lidmi ve véku 15-25 let. Socio-ekonomic-
ky jsou pak nasilné zlo€iny ¢ast&ji pachany osobami
z niz$ich socialnich tfid a s niz§im Skolnim vzdélanim.

U hospitalizovanych pacientl se setkdvame s agresi
nejcastéji pii delirantnich stavech, u pacientti s demenci
nebo u pacientli s psychotickymi poruchami. Psycho-
ticka porucha je pak nejcasteji v souvislosti s uzitim
navykovych latek a v disledku snizené kontroly impul-
zu. K agresi jsou pohotovéjsi také pacienti s disocialni
poruchou osobnosti.

Rozdily v agresivité mezi pohlavimi jsou pak sma-
zany u hospitalizovanych psychiatrickych pacientu.
U schizofrenikt je vékovy vrchol agresivniho chovéni
pozdéji, a to mezi 25-35 lety. Je dulezité si uvédomit,
ze vétSina psychiatrickych pacienti ale agresivni neni,
naopak byvaji ¢asto obét'mi nasilnych ¢ind.

Klinicky obraz

Klinicky obraz agresivniho pacienta je rtiznorody a neda
se jasn¢ definovat. Pokud se vratime vyse ke klasifi-
kaci, pak muze byt pacient agresivni k sobé nebo ke
svému okoli, poté naptiklad verbalné (sprosté nadava,
urazi okoli), nebo je agresivni viici vécem (hazi vécmi,
rozbiji nabytek) ¢i brachidlné (napada personal ¢i jiné
pacienty).

Agresi je tfeba vzdy predchazet, proto je dilezité
chovani pacienta sledovat a v pfipadé potieby za-
sahnout diive, nez k agresi dojde, a to pohovorem,
farmakologicky ¢i mechanickym omezenim.

Diagnostika a diferencidlni
diagnostika

Diagnostika

Pomérné jasné agresi diagnostikujeme, pokud k ni jiz
doslo. Jelikoz se ale agresi u pacientli snazime pied-
chazet, je tieba zpozornét pii urcitych stavech a one-
mocnénich, kdy jsou pacienti k agresi pohotovéjsi. Jsou
to naptiklad:

Delirium — Delirium je klinicky syndrom vznikajici
na podkladé globalni dysfunkce mozku. Projevuje se
fadou ptiznakt: akutni zmatenost, poruchy védomi,
pozornosti, vnimani, mysleni, paméti, emotivity nebo
chovani, kdy mize byt pacient i agresivni. Delirium je
stav prechodny a etiologie se rizni, nejcastéji se setka-
vame s deliriem na podkladé somatického onemocnéni
(septické stavy, pooperacni stavy, onemocnéni srdce,
maligni tumory a dalsi), s deliriem nasedajicim na
demenci nebo s deliriem toxické etiologie — delirium
tremens pii nadhlém odnéti alkoholu u osoby zavislé na
alkoholu (viz vice v kapitole 35 Delirium).

Psychoéza — Psych6zou rozumime syndrom, pii
kterém dochazi u jedince ke ztraté kontaktu s realitou
a v dusledku toho k poruchovému chovani. Klinicky
obraz psychdzy je velmi individualni a pfiznaky pak
délime na pozitivni (bludy, halucinace) a negativni
(afektivni oplostélost, asocialita, abulie, anhedo-
nie. Etiologicky muzeme psychozu délit na toxickou,
organickou nebo funkéni (viz vice v kapitole 146 Psy-
choza).

Intoxikace alkoholem ¢i psychoaktivnimi latka-
mi — Dulezité je vzdy vyloucit somatické pficiny agrese
(delirium na podkladé somatického onemocnéni) a mit
na paméti, Ze i u pacienta, u né¢hoz je anamnesticky
ptitomné agresivni chovani ¢i abiizus drog, mtze byt
pticinou nove vzniklého agresivniho chovani somatické
onemocnéni.

Diferencidlni diagnostika

Neklid — Neklidem rozumime odklon od normalniho
chovani jedince. Obvykle se manifestuje jako zvysena,
nepiiméfena a Casto neucelnd psychomotoricka akti-
vita, emo¢ni labilita, nepfiméfena verbalni aktivita ¢i
abnormalni reaktivita na okoli. Jakykoliv neklid pak
muze prerist do agrese, tyto dva terminy spolu vSak
nezaménujeme (viz vice v kapitole 106 Neklid).



Agrese

Lécba
Nefarmakologicky pristup -
deeskala¢ni techniky

Deeskalacnich technik vyuzivame ke zklidnéni agre-
sivniho pacienta. Nejdulezit€jsi je zajistit bezpecnost
zdravotnika i nemocného, proto respektujeme bezpecnou
vzdalenost od pacienta (vice nez délka jedné paze),
neotac¢ime se k nému zady, nezlistivame s nim sami
v mistnosti, snazime se odstranit z dosahu véci, které
by mohly byt pouzity jako zbran, mame pfipravenou
unikovou cestu (jsme blize ke dvefim) a v piipadé po-
tieby dalsi personal schopny zasahnout.

Poté, co jsme zajistili bezpe€nost sebe i pacienta,
hovofime s nemocnym klidné, tise, ale jasné a srozu-
mitelné. Snazime se s pacientem jednat ve stejné vysce,
nezaujimat bojovny postoj (ruce v bok), ale ani postoj
defenzivni (zkfizené ruce na prsou) a omezit vné&jsi
stimuly. Gesty a postojem ddvame pacientovi najevo,
Ze je v bezpeci, oslovujeme ho piijmenim.

Snazime se zjistit informace o pfic¢inach a souvis-
lostech, situaci nemocného nezleh¢ujeme, nabizime
mu podporu, vystupujeme jako osoba ochotna pomoci.
Konfrontaci ménime na diskuzi, vysledkem ma byt
spokojenost pacienta i persondlu. Toho docilime tim, Ze
dame pacientovi prostor k vyjadfeni jeho pociti a mysle-
nek, pfipadné mu ddéme moznost volby. Nekomentujeme
jeho hodnotici soudy, vysvétlujeme a popisujeme smysl
provadénych intervenci.

Pokud i pfesto dojde k vystupnovani neklidu pa-
cienta do agrese, hovor ukon¢ime a piejdeme k far-
makologické intervenci ¢i mechanickému omezeni.
Ke zvladnuti fyzicky zdatnych agresivnich pacientl
volame na pomoc piislusniky Policie CR. Dokumentaci
provadime vzdy az nasledné!

Farmakologicky pFistup

K farmakoterapii pfistupujeme u agresivnich pacientl
pti selhani deeskalaénich technik. Preferujeme vzdy
podani 1éku peroralni formou, mame vSak v zéloze i 1éky
intramuskuldrné a intravendzné podavané. Od farma-
koterapie o¢ekavame rychly nastup ucinku a mirnou
sedaci, ktera nam zajisti i prostor pro dalsi diagnosticky
proces a terapeutické postupy (napf. zobrazovaci vy-
Setfeni u agresivniho pacienta).

Vybér 1éku zavisi na mife neklidu pacienta a jeho
pricine€, dale na pfitomnosti dal§ich onemocnéni pa-
cienta a alergii, véku, mozné intoxikaci alkoholem ¢i
psychoaktivnimi latkami a v neposledni fad¢ také na

dostupnosti 1éku na oddé€leni a na zkuSenosti 1ékare
s danym lékem.

Obecné uzivame k tlumeni neklidu benzodiazepiny
a antipsychotika. U benzodiazepint upiednostilujeme
ty s kratkym polocasem t¢inku a davame si pozor na
utlum dechového centra (v ptipadé utlumu by mél byt
aplikovan flumazenil). Nepodavame je pacientiim into-
xikovanym (a to vcetné alkoholu), star§im a pacientim
s postizenim mozku. Z antipsychotik pak nejcasté&ji
vyuzivame haloperidol (je u€¢inny, nema vyrazné anti-
cholinergni ani hypotenzni G¢inky, ale je kardiotoxicky
a muze zpusobit extrapyramidové ptiznaky), olanzapin
(ma lepsi snasenlivost a mensi mnozstvi nezadoucich
ucinkil; existuje ve formé tablet, rychle rozpustnych
tablet nebo jako injekéni roztok), tiaprid (tento 1ék
preferujeme u starSich nemocnych, je malo tlumivy;
existuje ve form¢ tablet, k intramuskularnimu i intra-
venoznimu podani).

Pfi akutnim nepsychotickém nasilném chovani pre-
ferujeme uziti benzodiazepinti. Nejrychlejsi nastup G¢in-
ku mé diazepam i.v. (Apaurin). Diazepam lze podavat
i v infuznim roztoku. Pokud Ize na nastup ucinku vyckat
pul hodiny, vyuzijeme moznosti podani 1é¢ku peroralné
nebo intramuskularné, mizeme uzit midazolam (Dor-
micum) nebo klonazepam (Rivotril). Diazepam i.m.
(Apaurin) se vstiebava nespolehlivé a jeho podani se
snazime vyhnout.

Pfi akutnim psychotickém nasilném chovani je
prvnim krokem tuprava zakladni antipsychotické 1é¢-
by a pfidani benzodiazepinti (dominuje-li psychotic-
ka produkce, pfidame antipsychotika, pokud neklid,
tak benzodiazepiny). Je tfeba se zaméfit i na etiolo-
gii nasilného chovani, to mize byt totiz i disledkem
nezadoucich G¢inkl antipsychotické 1écby — akatizie.
Vétsina nasilnych ¢inti u psychotickych pacientti neni
vyvoléna ptimo psychotickou produkci, ale zvysenou
podrazdénosti. Agresivnim pacientim pak podavame
antipsychotika, kdy preferujeme perorélni podani rychle
rozpustnych tablet olanzapinu (ten nekombinujeme
s benzodiazepiny), roztok risperidonu nebo tablety zi-
prasidonu. Pokud neni peroralni podani 1ékii mozné,
prejdeme k intramuskularnimu podani 1é¢iv, nejcastéji
haloperidolu, tiapridalu ¢i olanzapinu. Podani antipsy-
chotik a benzodiazepinti je mozné i kombinovat.

U starsi populace pfi nasilném chovani preferuje-
me podani tiapridalu, pfipadné melperonu, a snazime
se vyhnout benzodiazepinim; pokud je jejich podani
nutné, pak preferujeme oxazepam.

U pacientil intoxikovanych stimulujicimi latkami
pak preferujeme benzodiazepiny, a naopak u intoxikova-
nych sedativnimi latkami pak mén¢ sedativn¢ piisobici
antipsychotika (haloperidol, tiapridal).
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Omezovaci prostiedky

Pfi uzivani mechanického omezeni kontroluje kazdou
koncetinu jedna osoba a hlavu pacienta lékai. Podle
doporucenych postupil 1ékat kontroluje pacienta v me-
chanickém omezeni kazdé tfi hodiny a oSetfovatelsky
tym kazdou hodinu. Mezi omezovaci prostiedky fadime
kurtovani v luzku, sitova ltizka ¢i pokoj terapeutické
izolace. Mechanické omezeni nebo aplikaci medika-
ce proti vili pacienta je vzdy nutné hlasit soudu do
24 hodin.
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6 Akromegalie a gigantizmus

Definice

Akromegalie (acromegalia, ae, f.; V. akros — horni,
vrchni, krajni, megas-megalu — velky) je onemocné-
ni, které je zptisobeno nadmérnou produkci ristového
hormonu v dospélosti, kdy jsou jiz uzavieny rustové
Stérbiny. Projevuje se zvétSovanim akralnich ¢asti téla,
tedy usi, nado¢nicovych obloukt, nosu, brady, rukou
a nohou, a je pfitomna organomegalie.

Gigantizmus (gigantism, i, m.; 7. gigas-gigantos —
obrovsky) je podobné jako akromegalie onemocnéni,
které je zptisobeno nadmérnou produkci rustového
hormonu nebo vysokymi hladinami mediatoru risto-
vého faktoru podobného inzulinu (insulin-like growth
factor — IGF-I). Na rozdil od akromegalie vSak dochazi
k plisobeni ristového hormonu v dobg, kdy jesté nejsou
uzavieny ristové §térbiny, a projevuje se predevs§im
nadmérnym ristem. Jde tedy o podobnost s akromegalii
pred ukoncenim puberty.

Miuzeme se setkat i s kombinaci obého, potom ho-
voiime o gigantoakromegalii, kdy dochéazi k uc¢inku
hormonu i po ukonceni longitudinalniho rastu.

Patofyziologie

Rustovy hormon (growth hormone — GH) je polypep-
tid secernovany somatotropnimi buiikami ptedniho
laloku hypofyzy; jeho sekrece je ovliviiovana z hy-
potalamu somatoliberinem a somatostatinem. Uginky
tohoto hormonu jsou jak kratkodobé, tak dlouhodobé.
Za jeho nadprodukci je takika vzdy zodpoveédny tumor
hypofyzy, obvykle adenom. Zcela vyjimecné jsou to
ektopické tumory produkujici somatoliberin (gonado-
tropin-releasing hormone — GnRH) — bronchialni karci-
noidy, malobunécné karcinomy plic, tumory pankreatu
vychazejici z jeho endokrinni ¢4sti, adenomy nadledvin,
meduldrni karcinomy $titné zlazy, feochromocytom,

Jana Mengerova

nebo tumory eutopické — hypotalamické hamartomy,
choristomy, ganglioneuromy.

Ke klinické manifestaci obvykle dochazi tehdy,
kdyz tumor hypofyzy svou velikosti zptisobuje lokalni
syndrom. Pfesahuji-li tumory velikost 10 mm, mluvi
se o makroadenomech. U nich je zdvaznym projevem
porucha vizu, jejiz pficinou je poskozeni zrakovych
drah. Nakonec mtize dojit i k Gplné slepoté. Tyto zmény
jsou bohuzel jiz ireverzibilni a setrvavaji i po odstranéni
priciny. Rist tumoru mize vést také k utlaku zbylé hy-
pofyzarni tkdng a zplisobit panhypopituitarizmus. Mize
dojit i k utlaku hypotalamu s ptiznaky hypotalamickych
onemocnéni.

V patogenezi onemocnéni je na pocatku nadpro-
dukce ristového hormonu, ktery nasledné ve tkanich
lidského téla zvysuje produkei rustového faktoru po-
dobného inzulinu I (IGF-I), a to nejvice v jatrech, ktera
tak urcuje jeho koncentraci v séru. Kombinace u¢inkt
obou potom ovlivituje vysledny klinicky obraz.

Existuji genetické vady predisponujici k rozvoji
akromegalie a gigantizmu, k nimz patii mnohocetna
endokrinni neoplazie typu 1 a 4 (MEN-1 a MEN-4),
McCuneiiv-Albrightiv syndrom (MAS), Carneyuv
komplex (CNC), 3P/3PA (paraganglioma, pheochro-
mocytoma, pituitary adenoma) a familiarni izolovany
pituitarni adenom (FIPA). Na chromozom X vazany
akro-gigantizmus (X-linked acro-gigantism — X-LAG)
je syndrom hypofyzarniho gigantizmu zptisobeny mi-
kroduplikacemi na chromozomu Xq26.3

Vyskyt

Akromegalie je onemocnéni, které fadime mezi
vzacna — jeji incidence se uvadi asi étyfi pripady
na 1 000 000 obyvatel za rok a prevalence je 40 az
70 na 1 000 000 obyvatel. Vyskyt gigantizmu je
8—11/1 000 000 obyvatel za rok.
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Klinicky obraz

Plisobeni somatotropniho hormonu a ristového faktoru
podobného inzulinu I je komplexni a postihuje cely
organizmus, z toho pak plyne cela fada klinickych pro-
jevi. Zpocatku se mize objevit jen necharakteristicka
bolest hlavy, ktera je projevem lokalniho syndromu,
bolest mtize byt velmi intenzivni a jeji paradoxni ustup
muize souviset s destrukci selarniho diafragmatu. Vlivem
intrakranialni expanze tumoru, jakozto dalsiho projevu
lokalniho syndromu, se mohou objevit i ptiznaky, které
mohou byt pfitomny pii onemocnéni hypotalamu, tedy
porucha regulace vegetativnich funkci (poruchy spanku,
teploty, krevniho tlaku a pulzu) a poruchy metabolic-
kych funkeci (porucha regulace ptijmu a vydeje tekutin
a potravy). Bohuzel az pozdnim pfiznakem, ktery je
vsak jiz znamkou pokrocilého procesu, je porucha vizu
z utlaku optického chiazmatu, ktera se manifestuje vy-
padky zorného pole — bitemporalni hemianopsii.
Dalsim klinickym projevem z vlastniho biologického
ucinku hormonu je rast akralnich ¢asti. V obliéeji po-
zorujeme zvétSovani nadocnicovych obloukl a mandi-
buly, naptimovani jejiho tthlu doprovazené rozestupem
zubti, zvySenou tvorbou kazi, makroglosii s otisky zubi.
K ristu prsti dochazi apozici kostni hmoty do Sitky,
ale na jejich celkovém zvétSeni se podili i prosaknuti

Tab. 6.1 Projevy z expanze tumoru hypofyzy

mekkych tkani pfi pfitomné retenci tekutin — aktivace
systému renin-angiotenzin-aldosteron (RAAS) jako
dalsi biologicky ucinek ristového hormonu. Postizeny
jsou také klouby, které ztraceji svij uslechtily tvar (ak-
romegalicka artropatie), a zvyraziuje se hrudni kyfoza.

Fyzikalnim vySetfenim miZeme prokazat zvétSeni
srdce, kardiomegalii (akromegalicka kardiopatie). Je
ptitomna rovnéz hypertenze.

Biologickym uéinkem riistového hormonu je i vznik
inzulinové rezistence a s tim souvisejici riziko vzni-
ku poruchy glycidového metabolizmu ve smyslu
poruchy glukdézové tolerance nebo diabetes mellitus;
objevuje se u piiblizné 20 % postizenych.

Je pritomna také hypertrofie potnich a mazovych zlaz
s jejich zvysenou funkci. Mohou se vyskytovat benigni
koZni tumory (acanthosis nigricans). Lze pozorovat
zvétsendi §titné zlazy — strumu. Dale se objevuje rovnéz
hepatosplenomegalie, cholecystopatie ve smyslu litidzy
¢i polypt. Je mirn€ vyssi riziko onemocnéni kolorek-
talnim karcinomem.

Projevy z expanze tumoru hypofyzy shrnuje ta-
bulka 6.1, projevy z hypersekrece ristového hormonu
tabulka 6.2.

z utlaku tractus opticus
— skotomy

— slepota

— horni kvadrantové nebo bitemporalni defekty zorného pole

— bitemporalni hemianopsie

z utlaku sinus cavernosus — ptoza vicka
— diplopie
— oftalmoplegie

— poruchy ¢iti v obliceji

z Gtlaku centralnich struktur — cefalgie
— hydrocefalus
— psychézy

— demence

z Gtlaku hypotalamu

— poruchy termoregulace

— poruchy pfijmu tekutin a pocitu zizné

— poruchy pfijmu potravy

— diabetes insipidus

— poruchy spanku

— poruchy chovani

— poruchy vegetativniho nervového systému

z utlaku frontalniho laloku

— poruchy osobnosti
— poruchy ¢ichu

z utlaku temporalniho laloku

— temporalni epilepsie
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Tab. 6.2 Projevy z hypersekrece ristového hormonu

zvétseni akralnich partii
— ruce a nohy

— nadocnicové oblouky, usi, nos, celisti, jazyk

muskuloskeletalni projevy

— artralgie
kyfoskoliéza
proximalni myopatie
svalova slabost

— poruchy artikulace kloub
— predcasny rozvoj artrézy

postizeni kiize a podkozi
— hypertrofie mazovych

— benigni kozni tumory
— acanthosis nigricans
— cutis verticis gyrata

ztlusténi klGze, zmnozeni podkozniho vaziva

— hypertrofie potnich Zldz, zvy3ené poceni

— hypertrichéza, hirsutizmus

714z, zvysena seborea

kardiovaskularni projevy — arteridlni hypertenze

— kardiomyopatie

— hypertrofie a fibr6za myokardu

— poruchy srde¢niho rytmu a vedeni
— dysfunkce levé srde¢ni komory
— predcasny rozvoj aterosklerézy a ischemické choroby srde¢ni

gastrointestinalni projevy — makroglosie

— kolorektalni karcinom

— hepatosplenomegalie
— cholecystopatie (litidza, polypy)
— polypy tlustého stieva (adenomatdzni)

metabolické projevy — inzulinova rezistence

— hyperfosfatemie
— hyperkalciurie

— porucha glukézové tolerance, diabetes mellitus
— hypercholesterolemie

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Ke stanoveni diagndzy je doporuceno vySetieni sérové
koncentrace IGF-I, ktera je béhem dne stabilni a odviji
se od denni produkce ristového faktoru. Normy pro jeho
hodnoty jsou dany pro dané pohlavi, vék a pouzitou
metodu stanoveni; fale$né pozitivni mohou byt v t¢ho-
tenstvi a v dob¢ dospivani. Hodnotu sérové koncentrace
IGF-I mohou ovlivitovat také patologické stavy, jako
je renalni insuficience, jaterni selhavani, tézké infekee,
malnutrice ¢i dekompenzace diabetu.

Diagndza je posléze potvrzena vySetfenim koncen-
trace rtstového hormonu v plazmé za pouZiti oralniho

glukozového toleranéniho testu (oral glucose tolerance
test — oGTT), kdy je po zaté€zi standardnim mnozstvim
75 g glukézy v roztoku po 1. a 2. hodiné zjistovana
koncentrace ristového hormonu v plazmé. U zdravého
jedince hodnota koncentrace GH klesa pod 0,4 pg/l,
u nemocného k této supresi nedochazi. U nemocnych
se ¢asto vyskytuje porucha glycidového metabolizmu,
az u 20 % pacienti je pfitomen diabetes mellitus.

V laboratornich vysledcich je také ptitomen vzestup
alkalické fosfatazy (ALP), vyssi fosfatemie i fosfaturie
a téz vzestup osteokalcinu jako projev kostni remode-
lace.

Ze zobrazovacich metod indikujeme magnetickou
rezonanci k prukazu pfitomnosti adenomu v hypofyze.
Dale vySetifujeme ocni perimetr a pii progresi adenomu,
kdy je nebezpeci vzniku hypopituitarizmu, je nutnou
soucasti komplexni vySetfeni ve slozce tyreoidalni,

6
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gonadélni a adrenalni. Posledni je z hlediska pteziti

N

manifestuje jako posledni.

Diferencialni diagnostika

U akromegalie je zcela ptevazujici sporadicky vyskyt,
ktery je tfeba odlisit od vyskytu v ramci znamych ge-
netickych syndromt, konkrétné mnohocetné endo-
krinni neoplazie typu 1 (MEN-1), kdy se u pacienta
objevuji dalsi ze slozek syndromu, nebo syndromu
McCuneova-Albrightova, pokud neprokazeme selarni
ani extraselarni pfitomnost tumoru.

U déti je tieba urcit jiné priciny zrychleného riistu,
dale akromegaloidni habitus, ktery je nutné odlisit
iu dospélych, pokud neni prokéazana laboratorné zvy-
Sena hladina ristového hormonu.

Nedilnou soucasti diferencialni diagnostiky akrome-
galie je diferencialni diagnostika jejich pricin — tedy
zda se jedna o adenom ¢i karcinom adenohypofyzy nebo
zda nadprodukce ristového hormonu pochazi z jiného
nadoru, jako napfiklad z nadoru bun¢k Langerhansovych
ostravkd ¢i lymfomd, zda se jedna o nadprodukci soma-
toliberinu pfi tumoru hypotalamu nebo jeho ektopickou
tvorbu u malobunééného karcinomu plic, bronchidlniho
karcinoidu, medularniho karcinomu §titné zlazy, tumort
bun¢k z Langerhansovych ostrivku, adenomu kiry
nadledvin ¢i feochromocytomu.

Lécba

V soucasné dobé je metodou prvni volby operacni fe-
$eni — neurochirurgické odstranéni nadoru.

Pokud tato terapie neni Gsp&sna, pfistupujeme k 1é¢-
bé zafenim (stereotakticka radioterapie) nebo k farma-
kologické terapii, kdy je za Gc¢innou povazovana lécba
superaktivnimi analogy somatostatinu s prodlouzenym
ucinkem, jako jsou lanreotid a oktreotid. Tyto preparaty
jsou schopné vyrazn¢ snizit hormonalni aktivitu, nebo
dokonce vést i k jeji normalizaci; u nékterych pacien-
th ptispéji 1 k podstatnému zmenseni nddorové masy.
U c¢asti pacienttd, ktefi na tuto 1é¢bu dostate¢né neza-
reaguji, Ize pouzit v kombinacni terapii pegvisomant,
cozZ je antagonista ristového hormonu. U malé ¢asti

pacienttl, ktefi maji jen minimalni rezidualni sekreci
rastového hormonu, mtize byt podan kabergolin, ktery je
primarné indikovan k 1é¢bé hyperprolaktinemie (avSak
jde o podani off-label).
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Definice a klasifikace
Definice

Akrotizmus (acrotismus, i, m.; V. alfa — priv., krotos —
tep) je ztratou hmatatelnosti rozepéti stény cév(y), kte-
rézto je vyvolano postupujici tlakovou vinou vzniklou
vypuzenim tepového objemu do elastické trubice.

Klasifikace

Zakladnimi ptedpoklady pro detekci tepu jsou pfitom-
nost pulzatilniho zdroje (1) toku (2) krve (3) elastic-
kou (4) trubici — cévou (5). Z tohoto pohledu lze ztratu
pulzu rozdélit do Sesti zakladnich patofyziologickych
kategorii:

1. ztrata cévy:

* vrozend — napt. vzacné se vyskytujici jedno-
stranna aplazie vnitini karotidy,

+ ziskana — posttraumaticka, iatrogenni — po od-
béru (a. radialis k cévnim rekonstrukcim);

2. ztrata toku:

» z centralnich pfi¢in — srde¢ni zastava,

* z mistnich pficin — obstrukce ¢i té€sna stendza
(proximalné od mista zjiStovani pfitomnosti
tepu):
— embolizace,

— trombodza,
— ateroskleroticky plat,
— zanét stény cévy (systémova onemocnéni,
Takayasuova arteriitida, Buergerova nemoc),
— disekce,
— kombinace zmén uvedenych v prvnich tfech
bodech;
3. ztrata pulzatilniho charakteru zdroje toku — ne-
pulzatilni nahrady ob¢hu;
4. pokles tepového objemu — té¢zka hypovolemie;

7 Akrotizmus
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5. zména kvality cévni stény — t€zka ztrata poddajnosti
cévni stény;
6. kombinace vySe uvedenych zmén.

Z hlediska rozsahu lze ztratu tepu délit na:

e generalizovanou — pulzace nejsou hmatné nikde,

e lokalizovanou — pulzace neni hmatna pouze v né-
které lokalizaci.

Z ¢asového hlediska vzniku ztraty tepu lze tuto délit na:

e akutni — napf. zastava obehu, embolizace do tepen
dolni koncetiny,

e chronickou — napf. postupné vznikly uzaver femo-
ralni tepny aterosklerotickym procesem.

Patofyziologie

Vypuzenim tepového objemu srdcem v prabehu systoly
do elastické trubice — tepny dochézi ke vzniku tlakové
viny ve sténé cévy, ktera se dale §iii sténami elastickych
tepen do periferie a odtud po odrazu zpét. Hlavnim vy-
znamem vzniku a §ifeni této tlakové viny je pfevedeni
pulzatilniho toku krve na tok kontinualni.

Velikost tepu je zavisla na pulzovém krevnim tlaku
a vlastnostech cévy. Pulzovy krevni tlak (vypocitatelny
jako rozdil mezi systolickym a diastolickym krevnim
tlakem) je pfimo umérné zavisly na tepovém objemu
a tuhosti cévni stény a nepfimo zavisly na periferni
cévni rezistenci.

Vyskyt

Data tykajici se prevalence/incidence ztraty pulzu nejsou
v literatute dostupnd, nicméné vyskyt ztraty pulzu je
jisté velmi vysoky (imrti, obstrukéni cévni onemoc-
néni, aterosklerdza, Sokové stavy, mimotélni ob¢hy,
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pouzivani nepulzatilnich nahrad ob&hu) a u kazdého
jedince bude nepochybné ztrata pulzu minimalné jednou
diagnostikovana.

Klinicky obraz

Klinicky obraz ztraty pulzu je zavisly predev§im na
skutecnosti, zda je ztrata pulzu spojena s tkanovou hy-
poperfuzi/aperfuzi ¢i nikoliv.

Generalizovana ztrata pulzu zptisobena selhanim
zdroje krevniho toku (srdce, mechanické srdeéni pod-
pory) je spojena s obrazem zéstavy ob¢hu a vede, neni-li
pficina ihned odstranéna, ke smrti jedince.

Generalizovana ztrata pulzu zptisobena selhanim
pulzatilniho zdroje krevniho toku a nahrazena nepul-
zatilni ndhradou ob&hu naopak neni spojena s tkaniovou
hypoperfuzi/aperfuzi a jedinym nalezem je nemoznost
detekce tepu.

V piipadé lokalizované ztraty pulzu zavisi na rych-
losti ztraty krevniho pratoku a schopnostech kolateral-
niho fecisté kompenzovat prokrveni tkani.

Akutni lokalizovana ztrata tepu, ktera vétSinou neni
spojena s moznosti kolateralniho pritoku, je doprova-
zena ischemii tkani v zasobovacim teritoriu postizené
tepny a symptomatologie vyplyva z dotéenych tkani/
organt (mozkova ptihoda pfi uzavéru karotidy, ischemie
koncetin pii uzavéru tepen koncetiny).

Chronicka lokalizovana ztrata tepu mtze byt (ale
nemusi) doprovazena symptomy z ischemie tkani v za-
sobovacim teritoriu dotéené tepny v zavislosti na roz-
sahu/schopnostech kolateralniho feciste.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Jak jiz z vySe uvedeného textu vyplyva, nalez generali-
zované/lokalni ztraty tepu je tfeba hodnotit v kontextu
se znamkami pfitomnosti hypoperfuze/ischemie tkani
v zasobovacich oblastech cév bez detekovatelného tepu.

Diagnostika ztraty tepu je znacnym zptisobem za-
visla na zkusenostech a schopnostech vysetiujiciho
a v pripadé nékterych cév muze byt pro nezkuseného
vySetiujiciho vpravde obtizna (a. poplitea, a. axila-
ris). V zadném piipad¢ vSak nejistota v diagnostice
ztraty tepu nesmi v urgentnich stavech vést k prodle-
ni zahajeni lécebnych ukont (viz diagnostika zastavy

obéhu a zahajeni kardiopulmonalni resuscitace).

Generalizovana ztrata tepu spojena s bezvédomim
je jednou ze znamek (nahlé) smrti. V této souvislosti
je tfeba zdtiraznit, Ze podle stavajicich platnych dopo-
ruéeni pro kardiopulmonalni resuscitaci (z roku 2012)
predstavuje u dospélych jiz bezvédomi spojené s bez-
desim indikaci k zahajeni neodkladnych ozivovacich
pokusti a v této souvislosti neni potvrzeni ztraty tepu
pozadovano.

Akutni lokalizovana ztrata tepu je vétSinou do-
provazena:

e mistnimi zndmkami hypoperfuze a ischemie tkani
tam, kde je lze pfi objektivnim vySetfeni posoudit
(lividita, cyandza, ztrata kapilarniho navratu, chlad),

e ztratou funkce postizenych tkani — porucha citlivosti
(koncetiny), porucha hybnosti (koncetiny), neu-
rologicka symptomatologie/bezvédomi v piipade
postizeni mozku (akutni uzavér a. carotis trombem/
embolem ¢i disekci, disekce aorty).

Chronicka lokalizovana ztrata tepu maze byt v za-
vislosti na kapacité kolateralniho fecist¢ doprovazena:
e bledosti, periferni cyanozou (koncetiny),

ztratou koznich adnex (koncetiny),

poruchou koznich adnex (nehty),

defekty kozniho krytu (koncetiny),

bolestivosti namahovou (klaudikace) ¢i klidovou
(koncetiny),

poruchami ¢iti (koncetiny),

e neurologickou symptomatologii (mozek).

Lécba

Leécba ztraty pulzu (je-li indikovana) je jednak lécbou

zakladniho onemocnéni, které ke ztraté pulzu vedlo:

e zastava ob&hu — kardio-pulmo-cerebralni resuscitace,

e zanétliva onemocnéni cév — imunosupresivni 1é¢ba,

o aterosklerdza — antiagregacni 1écba, 1écba statiny,
rehabilitace;

a soucasné v indikovanych piipadech 1écbou reperfuzni:

e chirurgicka 1é¢ba — trombektomie, embolektomie,
cévni plastiky, cévni rekonstrukce — bypassy, chi-
rurgické osetfeni disekce aorty,

o Kkatetrizace — intravaskularni intervence, intravas-
kuléarni trombolyticka 1écba,

e farmakologicka lécba (antikoagulacni) ¢i kombi-
nace téchto.

V podrobnostech ohledné jednotlivych 1é¢ebnych mo-
dalit odkazujeme zvidavého Ctenafe na piislusné mono-
grafie vénujici se jednotlivym onemocnénim a metodam.
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Definice a klasifikace
Definice

Alkaléza (alcalosis, is, f.; arab. al-kalij — soda) je
oznacenim pro procesy, které vedou ke ztratam kyselin
nebo hromadéni bazickych latek v organizmu. Podobné
jako pii acidéze se o pritomnosti této poruchy nejlépe
presvéd¢ime stanovenim parametrt acidobazické rov-
novahy v arterialni krvi. Alkaléza se vétsinou projevi
vzestupem pH arterialni krve nad 7,45 (tzn. dochazi
k alkalemii).

Klasifikace

Podle patofyziologického mechanizmu vedoucimu

k alkaloze se alkaldza nejcastéji déli na:

e alkal6zu respiraéni — je zptisobena zvySenym
odstrafiovanim CO, z organizmu, coZ vede k hy-
pokapnii,

e alkalézu metabolickou — projevi se obvykle pri-
marné¢ zvySenou koncentraci bikarbonatu, pficinou
jsou ztraty kyselin ¢i nadmérny ptivod bikarbonatu.

Podle délky trvani a pfitomnosti kompenzaéni reakce

délime alkalozu na:

o alkal6zu akutni,

e alkalézu chronickou (kompenzovanou) — mize
se vyskytovat bud’ samostatné, nebo v rdmci kom-
binovanych poruch acidobazické rovnovahy (viz
kap. 1 Acidoza).

Patofyziologie

Zakladni informace o regulaci acidobazické rovnovéhy:
viz kap. 1 Acidoza.

8 Alkaloza

Petr Busek

Respiracni alkaléza

Respiracni alkal6za je zptisobena alveolarni hyperven-
tilaci se zvySenym odstrailovanim CO,. Hypokapnie
trvajici déle nez 2—6 hodin je postupné kompenzovana
snizenym vylucovanim vodikovych kationtd moci (po-
kles sekrece NH,, titrovatelnych kyselin, reabsorpce
HCO;"), coZ se projevi snizenim koncentrace bikarbo-
natu v séru.

Ohledné vzniku metabolické alkalozy je dulezité
poznamenat, ze ledviny maji za normalnich okolnosti
velkou kapacitu vylucovat bikarbonat. Pietrvavani alka-
16zy je tedy znamkou, Ze této schopnosti neni vyuzivano
a dochazi ke zvysené resorpci bikarbonatu v ledvinach
navzdory jeho nadbytku v organizmu. Nejcastéji se
tak déje v dusledku soucasné ztraty tekutin a chlori-
dovych ¢i draselnych iontl, disledkem ¢ehoz dochazi
v ledvinach ke zvysené sekreci vodikovych kationti
v distalnich tubulech.

Typickym stavem vedoucim k t€émto zméndm je
protrahované zvraceni: zpocatku je do moci filtrovano
velké mnozstvi bikarbonatu, ktery nejsou ledviny schop-
né dostate¢né resorbovat. Do sbérnych tubult se pak
dostava nadbytek NaHCO,, sodny kationt je jen z¢asti
resorbovan vyménou za draselny (tyto ztraty drasliku
do moci jsou hlavni pfi¢inou hypokalemie pii zvrace-
ni!). Mo¢ v této ¢asné fazi obsahuje velké mnozstvi
nad 6,5) v disledku pfitomnosti bikarbonatu. V prib&éhu
3—4 dni nartsta schopnost ledvin filtrovany bikarbo-
nat resorbovat (v souvislosti s poklesem cirkulujiciho
objemu a chloridl) a klesa koncentrace vylu¢ovanych
sodnych a draselnych iontd a paradoxné téz pH moci
(pod 5,5), a to navzdory pritomné alkaloze. Stav se
upravi po suplementaci NaCl ¢i KCIL.

Druhym mechanizmem vedoucim ke zvySené re-
sorpci bikarbonatu v ledvinach je hyperaldosteronizmus
v disledku autonomni produkce aldosteronu, ktery je
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provazen hypokalemii. Metabolizmus drasliku je izce
spjat s metabolickou alkalézou: alkalemie zapficiiiuje
hypokalemii (pfesunem drasliku do bun¢k vyménou
za vodikové kationty) a zaroven hypokalemie nékolika
mechanizmy v ledvinach vede ke zvysené sekreci vodi-
kovych kationti do moci, zvySené resorpci bikarbonatu,
a tim k alkaloze. Alkalozu vyvolava téz pokles koncen-
trace zadporné nabitych bilkovin (pfedevsim albuminu),
ktery je v zajmu zachovani elektroneutrality plazmy
provazen vzestupem bikarbonatu. Tento mechanizmus
je zodpovédny za alkalézu pozorovanou u hypoalbu-
minemickych pacienttl v intenzivni péci a u pacientt
s poruchou jaternich funkci (zde se spolupodili porucha
detoxikace amonnych iontl).

Metabolicka alkal6za

Metabolicka alkaldza je kompenzovana snizenou ven-
tilaci, ktera vede ke vzestupu PaCO, (kompenzacni
rovnice a nomogram viz tab. 1.2 a obr. 1.2 v kapitole
Acidoza). Rozvoj kompenzaéni hyperkapnie je u zdra-
vych jedinct znaéné limitovan soucasné vznikajici
hypoxemii, ktera vede k aktivaci dechového centra.
U nemocnych s poruchami ventilace v§ak mtize i mirna
alkalemie predstavovat ptekazku odpojeni od umélé
plicni ventilace v souvislosti s ohrozenim pacienta hy-
perkapnii a hypoxemii.

Alkaloza vedouci k alkalemii ma za nasledek kon-
strikci arteriol, coz se miZe projevit snizenym pritokem
koronarnim fe¢i§tém a centralnim nervovym systémem
(CNS). Pritok CNS klesa linedrné asi o 2 % pfi poklesu
PaCO, o 1 mmHg (0,133 kPa). Timto mechanizmem
jsou vysvétlitelné neurologické symptomy provazejici
hyperventilaci. Dale klesa prah pro srde¢ni dysrytmie.
Afinita hemoglobinu ke kysliku se zvySuje, kyslik je
ni glykolyza s rozvojem laktatové acidézy. Dochézi
ke zvysené vazbe kalciovych iontd na zaporné nabité
bilkoviny, a tim k poklesu koncentrace ionizovaného
kalcia, vznika distribu¢ni hypokalemie a hypofosfate-
mie (pfesun draselnych a fosfore¢nych iontd do bunék,
vyrazngji k tomu dochazi u metabolické alkalozy).

Vyskyt

Alkaldza mize provazet fadu stavi. Nejcastéj§imi piici-
nami jsou protrahované zvraceni, hypovolemie, uzivani
diuretik a hypokalemie (tab. 8.1).

Klinicky obraz

Klinicky obraz je do zna¢né miry dan stavem vyvola-
vajicim poruchu acidobazické rovnovahy.

Respiracni alkaléza

Akutni respiracni alkaléza mtze zpisobit zavrate,
zmatenost, palpitace, parestezie (typicky cirkumoralné
a v koneccich prstli), kfece a synkopu. Neurologicka
symptomatologie véetné€ bolesti hlavy souvisi se snize-
nym prutokem CNS. Chronicka respiracni alkaloza je
Casto asymptomaticka. Objektivné je patrna hyperpnoe
¢i tachypnoe, mohou byt piitomny karpopedalni spazmy.

Metabolicka alkal6za

Metabolicka alkal6za se mtize projevovat znamkami hy-
pokalcemie, bolestmi hlavy a letargii, mohou se objevit
ktece, snaze dochazi k manifestaci anginoznich obtizi
a srde¢nich arytmii. Soucasné pfitomna hypokalemie
muize vést ke svaloveé slabosti.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Diagnoza je stanovena na zdklade vysetfeni krevnich
plynt a mineralogramu, vhodné je také stanoveni sé-
rového albuminu (hypoalbuminemicka alkal6za) a po-
souzeni funkci jater a ledvin. V nejasnych ptipadech
pomuze stanoveni koncentrace mineralt v mo¢i (viz
dale). Déle viz téz kap. 1 Aciddza.

Diferencidlni diagnostika

Anamnesticky dilezité Gidaje pro uréeni priciny alkalozy
jsou zvraceni (i samonavozené!) ¢i odsavani zaludecni
$tavy nazogastrickou sondou a 1écba diuretiky. Ve fy-
zikalnim nalezu se zamétfujeme na posouzeni volemie
(pozor vsak na snizeni efektivniho cirkulujiciho volu-
mu pfi pfesunu tekutin do tfetiho prostoru), v pripadé
podezieni na samonavozované zvraceni patrame po
drobnych poranénich na dorzu prstl a rukou, po erozich
zubl a hypertrofii pfiusnich slinnych zlaz. Dechova
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Chorobné znaky a ptiznaky — diferencialni diagnostika

Tab. 8.1 Priciny alkalozy

Typ alkalézy Mechanizmus vzniku Mozny vyvolavajici stav
respiracni centrélni stimulace bolest, Uzkost, horecka, cerebrovaskularni onemocnéni, meningitida,
alkaloza dychani nadory CNS, trauma

hypoxemie, hypoxie
tkani

pneumonie, plicni edém, plicni embolie, zdvazna anemie, vyskova nemoc

Iéky a hormony

téhotenstvi, progesteron, salicylaty, teofylin, katecholaminy

razné

sepse, jaterni selhani, mechanicka hyperventilace

metabolicka
alkal6za

ztraty kyselin v trdvicim
traktu*

zvraceni, odsavani zaludec¢niho obsahu sondou, naduzivani laxativ
(alkal6za zfejmé jako nasledek hypokalemie), vilézni adenom

ztraty kyselin ledvinami

— primarni i sekundarni hyperaldosteronizmus** (volumova deplece,
srdecni selhani, jaterni cirh6za s ascitem, nefroticky syndrom, stenéza
a. renalis, nadprodukce reninu tumorem)

- latky inhibujici inaktivaci kortizolu na méné aktivni metabolity**
(glycyrrhizin, napf. ve skofici, Zvykacim tabaku)

- Bartter(v** a GitelmanGv** syndrom (vzacné vrozené inaktivujici mutace
iontovych transportér(i v ledvinnych tubulech)

— klickova a thiazidova diuretika* **

- hypokalemie a hypomagnezemie**

- podani anionickych latek — penicilin, tikarcilin (zvysi vylu¢ovani K+ a H*)

nadbytek bikarbonatu - posthyperkapnicky* (pfetrvavajici ledvinna kompenzace pfi rychlé
Upravé chronické respiracni acidozy)

- po korekci acidézy zplisobené organickymi kyselinami (laktat, ketolatky)

- exogenni bikarbonat** (milk-alkali syndrom pfi chronickém uzivani
bikarbonatu vapenatého), aplikace krevnich derivatl s citratem sodnym

* — metabolicka alkaléza korigovatelnd substituci CI-, koncentrace Cl-v moci pod 20 mmol/I

** _ metabolicka alkal6za nekorigovatelna substituci Cl-, koncentrace Cl- v moci nad 20 mmol/I

Zdroj: upraveno volné podle Dubose, T. D. Jr. Acidosis and alkalosis. In: Kasper, D. L., Fauci, A. S., Hauser, S. L., Longo, D. L., Jame-
son, J. L, Loscalzo, J. (eds.) Harrison’s Principles of Internal Medicine. New York: McGraw-Hill Education, 2015; 315-324; http://www.
merckmanuals.com/professional/endocrine_and_metabolic_disorders/acid-base_regulation_and_disorders/metabolic_alkalosis.html)

frekvence a dechovy objem jsou voditkem k rozpoznani
respiracni alkalozy.

Respiracni alkal6za

Akutni respiraéni alkaléza mize byt vyvolana hypo-
xemii (z jakékoli pti¢iny), uzkosti, bolesti, septickym
stavem, infekci CNS, iktem ¢i onemocnénimi plic
(pneumonie), je typicka pro intoxikaci salicylaty.

Ptiklad hodnot vySetieni krevnich plynd, které po-
ukazuji na pfitomnost akutni respiracni alkal6zy: pH
7,5, PaCO, 3,9 kPa, HCO,™ 22 mmol/l.

pH je alkalické, coz je vysvétlitelné snizenym par-
cialnim tlakem CO,. Hodnota bikarbonatu je v normé,
tj. nestacila se uplatnit ledvinna kompenzace (snizeni
tubularni exkrece vodikovych kationtl a v disledku
toho pokles sérového bikarbonatu).

Chronicka hypokapnie se vyskytuje naptiklad v té-
hotenstvi, u jaterniho selhéni, intersticialnich plic-
nich procest ¢i vyskové nemoci.

Z hlediska dalsiho postupu je dilezité rozliSit nezdvazné
pric¢iny (uzkost) od zavaznych (vzdy je nutné zvazit
moznost plicni embolie!) a u hyperventilujiciho pacienta
diferencialné diagnosticky odlisit kompenzatorni hy-
perpnoi u metabolické acidozy (Kussmaulovo dychani).

Metabolicka alkal6za

Pfikladem by mohly byt nasledujici hodnoty vyset-
feni krevnich plynti: pH 7,5, PaCO, 6,4 kPa, HCO,~
36 mmol/l.

pH je alkalické, zvySena hladina bikarbonatu je tedy
primarni poruchou, je pfitomna respira¢ni kompenzace.
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Z hlediska priciny je mozné metabolickou alkalozu
rozd¢lit na pticiny spojené:

e s poklesem extracelularni tekutiny ¢i posthyper-
kapnickou alkal6zou, pro které je typickd snizena
koncentrace chloridd v mo¢i,

e s normalnim ¢i zvySenym objemem extracelularni
tekutiny ¢i nedavnym uzivanim diuretik, pro které
je typicka normalni ¢i zvySena koncentrace chloridi
v moci (viz tab. 8.1).

Alkaloza provazejici uziti diuretik je vyvolana nékolika
mechanizmy — podili se na ni sekundarni hyperaldo-
steronizmus, deplece Cl- a K* a kontrak¢ni alkaldza
(snizeni objemu tekutiny s relativn¢ konstantnim mnoz-
stvim bikarbonatu). V del§im ¢asovém odstupu od uZiti
diuretik jsou chloridy v mo¢i nizké, u trvajiciho uzivani
naopak vysoké.
anamnestické udaje. V ptipadech, kdy neni patrna jedno-
znacnd pficina, se nejCastéji jedna o utajované zvraceni
¢i uzivani diuretik nebo nadbytek mineralokortikoidu.
V nekterych pripadech je v ramci diferencialni dia-
gnostiky alkaldzy ptinosné vySetfeni mineralti v moci
(tab. 8.2). Koncentrace sodného kationtu v mo¢i (U-Na*)
pod 25 mmol/l znaéi volumodepleci, naopak koncen-
trace nad 40 mmol/l svéd¢i pro euvolemii (za piedpo-
kladu, Ze nejsou uzivana diuretika!). Odhad volemie
na zakladé koncentrace sodného kationtu v moc¢i mize
byt vSak u alkalézy problematicky, nebot’ ke snize-
nému vylucovani Na* nemusi dojit (viz tab. 8.2). Pti
relativné vysoké koncentraci Na™ a pH moci nad 7,0 je
vhodnéjsi stanoveni koncentrace chloridovych anionti:
koncentrace CI- v mo¢i (U-CI) pod 25 mmol/l znaci

volumodepleci, pfi koncentraci nad 40 mmol/l je vo-
lumodeplece nepravdépodobna.

Pfi normalnich renalnich funkcich nés dale koncen-
trace CI- pod 20 mmol/l informuje, Ze alkal6za se upravi
po podani infuznich roztokt s chloridovym aniontem.
Pii urceni pficiny alkaldzy neodpovidajici na podani
CI- je uzite¢né stanoveni odpadu K* v moci a pfitomnost
¢i chybéni hypertenze (viz tab. 8.1).

Na zakladé zhodnoceni adekvatnosti kompenzacni
odpoveédi (viz kap. 1 Acidéza — tab. 1.2, obr. 1.2) mi-
Zeme usuzovat na moznou piitomnost dalsi primarni
acidobazické poruchy, alternativné lze vyuzit nomo-
gramu. Pfi kompenzaci metabolické alkalozy nedo-
chézi vétsinou ke vzestupu PaCO, nad cca 55 mmHg
(7,3-8 kPa). PaCO, nad tuto hodnotu zpravidla znaci
soucasnou piitomnost respiracni acidozy.

SmiSené poruchy acidobazické rovnovahy —
Ohledné smisenych poruch acidobazické rovnovahy
odkazujeme na kapitolu Acidoza.

Lécba

ohrozeni, neni nutna tprava pH, 1écba se fidi vyvolava-
jici pfic¢inou. V ptipadé hyperventilace vyvolané uzkosti
(hyperventilacni syndrom) je zdkladnim pfistupem snaha
o uklidnéni pacienta s normalizaci ventilace. Pokud se
to nedafi, 1ze podat kratkodob¢ plisobici benzodiazepin,
napft. alprazolam 0,25-0,5, event. 1 mg, p.o. Projevy
akutni respiracni alkaldzy 1ze potlacit opétovnym vde-
chovéanim vydechovaného vzduchu, ktery obsahuje
vys$8i koncentraci CO, (pacienta nechame dychat do

Tab. 8.2 Interpretace vysetieni koncentrace mineralil v mo¢i v diferencialni diagnostice ptic¢in alkalozy

> 40 mmol/l - euvolemie

Parametr Interpretace Poznamka
U-Na* < 25 mmol/I - volumodeplece v dlsledku vyluc¢ovani bikarbonatu sodného
> 40 mmol/I - euvolemie u metabolické alkal6zy mize dochazet ke
ztrdtam Na* navzdory hypovolemii
U-Cl- < 25 mmol/l -volumodeplece vhodnéjsi k posouzeni volemie v pfipadé

< 20 mmol/I pfi normalnich renalnich funkcich -
alkaléza korigovatelna podanim Cl-

alkalického pH moci (> 6,5-7) a vysoké
koncentrace Na*v moci; zvy$end exkrece Cl-
nezdvisle na volemii pfi uziti diuretik, kalemii
<2mmol/l

denni odpady K*

(v mmol) > 30 mmol/den:

Barttertv, Gitelmanudv syndrom

onemocnéni

< 30 mmol/den - hypokalemie, naduzivani laxativ
- v nepfitomnosti hypertenze — diuretika,

- v pfitomnosti hypertenze — suspektni
hyperaldosteronizmus, renovaskularni

pozor: v pfipadé draselnych iontl se jedna
o denni odpady, tedy nikoli o koncentraci
v moci
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igelitového ¢i 1épe papirového sacku). Vhodna je sou-
¢asna monitorace saturace O,, abychom piedesli vzniku
hypoxie. Posledné uvadény postup je vsak nekterymi
autory odmitan jako netcinny a pfedevsim u pacientl
s kardiovaskularnim onemocnénim potencialné ne-
bezpecny.

V piipad¢ metabolické alkalézy je pfi¢inou pfetrva-
vajici alkal6zy neschopnost ledvin vyloucit nadbyte¢ny
bikarbonat, nejcastéji v disledku poklesu efektivniho
cirkulujiciho objemu. Pokud je tento pokles dan sku-
teCnymi ztratami (zvraceni, diureticka terapie, vildézni
adenom), je terapie zaloZena na podani fyziologického
roztoku. Bikarbonat se vylouc¢i mo¢i ve formé sodné
soli, dostatek chloridovych iontti ve sbérnych tubulech
navic umozni sekreci bikarbonatu pomoci vyméniku
Cl--HCO;". Upravu stavu Ize monitorovat stanove-
nim pH moci, které by mélo stoupnout nad 7,0. Pti
pokracujicim zvraceni ¢i odsavani zaludecniho obsahu
nazogastrickou sondou je dale vhodné potlacit zalude¢ni
sekreci napft. inhibitory protonové pumpy.

U stavtl, které jsou provazeny hypokalemii, je diile-
zité podani KCI. Podané draselné ionty vedou prestupem
do bunék k vyplaveni vodikovych kationtii do extracelu-
larniho prostoru, a tim k vypufrovani bikarbonatu. Dru-
hym diilezitym faktorem je ovlivnéni ¢innosti ledvin:
vstupem draselnych iont do tubularnich bunék dojde
ke vzestupu intracelularniho pH, a tim k poklesu sekrece
vodikovych kationti do mo¢i; dale je v distalngjsich
Castech omezena stimulace H™-K*-ATPazy, ktera pfi
hypokalemii resorbovala draselné ionty za cenu sekrece
vodikovych kationtl do moci.

U edematdznich stavt (jaterni cirhdza, srdecni se-
lhani) je podani fyziologického roztoku kontraindi-
kovano. K upravé alkalozy miaze dojit po substituci
KCl, po normalizaci kalemie lze pfi pfetrvavani stavu
podat acetazolamid (Diluran, tbl. 250 mg 12krat denng).
Jeho podani maze u pacientti s chronickou respira¢ni
acidozou vést k malému a klinicky nevyznamnému
vzestupu PaCoO,. Uprava piitomné metabolické alka-
16zy (nejcastéji navozené diuretiky) je vSak dulezita,
nebot’ odstranuje kompenzacné navozenou hypoventi-
laci. Pokud je 1écba acetazolamidem nedostatecna, lze
v nékterych vyjimeénych piipadech pouzit izotonicky
(150 mmol/l) roztok kyseliny chlorovodikové. Podava
se do centralniho fecisté (pH 150 mmol/l roztoku HCI
je pod 11); periferni podani je mozné, pokud se pouZzije
roztok pufrovany roztokem aminokyselin a soucasné se
poda tukova emulze. Orientacni vypocet potfebného
mnozstvi odpovida nadbytku bikarbonatu v organizmu

(distribu¢ni objem je pfiblizné 50 % idealni hmotnosti
pacienta) a je analogicky vypoctu pii aplikaci bikarbo-
natu u metabolické acidézy:

nadbytek bikarbonatu v mmol/l = 0,5 x hmotnost
pacienta v kg x ([HCO, ] — 24)
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Definice a klasifikace
Definice

Alopecie (alopecia, ae, f.; . alopex — liska) je stav
snizeného vyskytu ochlupeni a vlasti v mistech, kde se
bézné vyskytuji; téz ples, plesatost, holohlavost.

Effluvium capillorum (effluvium, i, n.; 7. efflue-
re — vytékat) je zvysené vypadavani vlast (synonymum
defluvium capillorum).

Trichotilomanie (¢trichotillomania, ae, f.; 7. trix-tri-
chos —vlas, tillein — vytrhavat, mania — vasen) je inten-
zivni puzeni k vytrhavani vlastnich vlast.

Klasifikace

Podle objektivniho nalezu mize byt alopecie:
e difuzni:
— androgenni alopecie,
— anagenni effluvium,
— akutni telogenni effluvium,
— chronicka difuzni alopecie,
— difuzni forma alopecia areata;
e loziskova:
— alopecia areata,
— jizvici (jizevnata) alopecie — je spojena s fibro-
tizaci, zanétem a ubytkem vlasovych folikula,
— nejizvici (nejizevnatd) alopecie (alopecia areata
atrophicans)
— trichotilomanie,
— syfiliticka alopecie.

Podle priciny se alopecie déli na:
e vrozenou — alopecia congenita;
o ziskanou — alopecia acquisita:
— alopecia symptomatica — symptomaticka, pro-
vazejici riznad onemocnéni,

9 Alopecie
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— alopecia prematura — pfedcasna,
— alopecia senilis — stafecka,
— traumaticka alopecie.

Podle trvani muze byt alopecie:
e docasna,
e trvald.

Podle rozsahu je:
e lokalni,
e loziskova (lokalizovand).

Podle jizveni se pak alopecie klasifikuje nasledovné:
e nejizvici alopecie — mize byt zptisobena:
— primarnim koZnim onemocnénim:
> androgeneticka alopecie (muzska, zenska),
> telogenni effluvium — po velkém stresu, po
vysoké horecce, tézké infekci, post partum,
> alopecia areata — cirkularni oblasti s ubytkem
vlasti o priméru 2-5 cm,
o tiena capitis — ubytek vlasti v malych okrs-
cich zptusobeny Trichophyton tonsurans,
= traumaticka alopecie — zptisobena natackami,
gumickami, zaplétanim,
— léky,
— systémovym onemocnénim:
> systémovy lupus erythematodes,
sekundarni syfilis,
hypotyreoza,
hypertyredza,
hypopituitarizmus,
deficit bilkovin, zinku, biotinu (vitamin B.)
a (pravdépodobné) také zeleza;
e jizvici alopecie — muze byt zptisobena:
— primarnim koznim onemocnénim:
> kozni lupus — chronické diskoidni léze,
> lichen planus,
> centralni centrifugalni jizvici alopecie,

VVVvVVy
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= foliculitis decalvans — vzacna varianta pri-
marni neutrofilni jizvici alopecie,

> lokalizovana sklerodermie a morfea,

— systémovym onemocnénim:

= diskoidni léze pfi systémovém lupus erythe-
matodes diseminatus,

> sarkoiddza,

> kozni metastazy.

Patofyziologie

Jiz béhem narozeni ¢loveka je zalozeno asi pét miliont
vlasovych folikulti a béhem zivota se jejich pocet jiz ne-
zvysuje. Denné€ vypadava pramérné asi 100 vlast. Rist
vlast, barva, délka i tvar jsou mezi jednotlivci velmi
variabilni, a to i pfesto, Ze u obou pohlavi neni mezi
zaloZenymi folikuly v embryonalnim obdobi zasadni
rozdil. Vlasy vyrustaji z vlasovych folikult ve skafe
obklopené¢ klickami kapilar. Vlas a vlasovy folikul maji

v kazdé z fazi svij charakteristicky vzhled. Trichogram

umoznuje posouzeni struktury, tvaru a kvality vlasu.
Zivotni cyklus vlasu probihé ve tfech fazich (délka

fazi 1 mnozstvi vlasi jsou geneticky podminéné):

e anagenni faze — rustova faze vlasu trvajici 2—6 let,
obdobi aktivniho rustu, je charakteristické proliferaci
a diferenciaci bun¢k,

o katagenni faze — piechodna faze trvajici nekolik dn,
obdobi zmén a piestavby, zacina v pln¢ vyvinutém
anagennim folikulu poklesem mitotické aktivity
keratinocytt v bulbu,

e telogenni faze — klidova faze pred obnovenim rastu
trvajici 2—4 mésice, vlas vypadne na konci telogenu.

Vlasovy cyklus je u ¢lovéka asynchronni, prevlada lo-
kalni kontrola mechanizmt, vedle sebe tedy existuji
soucasné vlasy rizného ristového stadia. Pticiny vy-
padévani vlast jsou velmi riznorodé.

V ptipadé nejcastéjsiho typu alopecie — androgenni
alopecie — hraje vyznamnou roli polygenni dédicnost,
vek a hormonalni vlivy, tedy pfitomnost androgent.
Metabolicky G¢inny volny testosteron je 5-alfa-reduk-
tdzou ménén na ucinnéjsi dihydrotestosteron (DHT).
5-alfa-reduktaza je lokalizovana ve vlasovych folikulech
a v mazovych zlazach kstice a jeji aktivita je u muzi ve
frontoparietalni oblasti mnohonasobné vyssi nez u Zen.
Dihydrotestosteron vazany na specificky bilkovinny
receptor vstupuje do jadra buiiky, vaze se na DNA,
a tim dochézi k ovlivnéni dynamiky vlasového folikulu.
Anagenni faze se v kazdém dal$im cyklu vlasového
folikulu zkracuje, vlasy vyrutstaji kratsi a tenci. Tento
stav folikulu se nazyva regresivni metamorfoza.

U ziskanych onemocnéni vlasii je nejcastéjsi pii-
¢inou vypadavani vlast androgeneticka alopecie, kde
hraji velkou roli geneticka dispozice a androgeny, a kte-
rou tudiz nachazime ve velké prevaze u muzu.

V piipad¢ anagenni alopecie dochazi k akutnimu
poskozeni vlasového folikulu béhem jeho aktivniho
rustu (v anagenni fazi) v disledku toxického ptsobe-
ni nékterych latek a nebo vlivem zavaznych chorob.
K poskozeni vlasového folikulu dochazi v disledku
infek¢nich onemocnéni, napt. syfilis, kdy je folikul
poskozovan jednak pifimym toxickym efektem, jednak
probihajici zanétlivou reakci na pfitomnost trepone-
movych antigenti. Anagenni effluvium se objevuje
nejcastéji v souvislosti s aplikaci cytostatik, interferonu
nebo vysokych davek vitaminu A a také v souvislos-
ti s jinymi zadvaznymi chorobami, napf. systémovym
onemocnénim, zavaznou infekci nebo u rychle progre-
dujicich tumord.

Tinea capitis je mykotickou infekci vyvolanou
dermatofyty rodu Trichophyton nebo Microsporum;
obvykle se prenasi z ¢loveka na ¢lovéka nebo spoleéné
uzivanymi predmeéty.

Ptic¢inou akutni telogenni alopecie je porucha
regulac¢nich mechanizmu aktivity vlasového folikulu
se zkracenim telogenni faze a naslednym zvySenim
telogenniho vypadu.

Ztrata vlast miize byt téz disledkem psychické
poruchy — napf. trichotilomanie, kdy si pacient nejen
vlasy, ale i fasy a obo¢i sam vytrhava.

V piipadé alopecia areata hraji roli soucasné au-
toimunitni mechanizmy, multifaktorialni dédi¢nost
a emocni vlivy. Toto onemocnéni se ¢asto poji s dal$imi
autoimunitnimi chorobami a celkovy pribéh onemoc-
néni je pak zavazngjsi. TEz8i prabeh s vyssim rizikem
totalni alopecie je rovnéz u deéti.

Ohranicena ztrata vlasti mtize byt zplisobena
vngj$imi vlivy — opakovany tlak a tah v daném misté
(nevhodné ucesy: copy, dredy), disledek kosmetickych
zéasahi apod. Jakmile je pfi¢ina odstranéna, loziska
zarustaji.

Mozné pficiny alopecie, a tim souvislost s ostatnimi
patologickymi stavy ukazuje tabulka 9.1.

Vyskyt

Pfic¢in vypadavani vlast je cela fada a neni vzdy snadné
je odhalit. Obecné je 1ze rozdélit do dvou skupin. Prvni
skupinu tvofi vrozena onemocnéni, z nichz né€ktera mo-
hou byt soucasti riznych klinickych syndromt. Druhou
a Cast&jsi skupinu pak predstavuji onemocnéni ziskana
béhem Zivota.
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Tab. 9.1 PfiCiny alopecie

infekéni
— varicella

— syfilis

— biisni tyfus

— tinea capitis (dermatofyta — Microsporum, Trichophyton)

vrozené — aplasia cutis congenita
— incontinentia pigmenti
— okulomandibulofacialni syndrom

— progerie
— ektodermalni dysplazie

— Goltzdv syndrom — syndrom bazocelularniho névu neboli Gorlindv-GoltzGv syndrom je
autozomalné dominantni multisystémové onemocnéni projevujici se fadou vrozenych
abnormalit (mnohocetné bazaliomy, odontogenni keratocysty celisti, skeletalni anomalie,
facidlni dysmorfizmus s makrocefalii a ektopickymi kalcifikacemi)

nutri¢ni — deficit zinku

— marazmus

— kwashiorkor

— hypervitaminéza A
— celiakie

endokrinni — androgenni alopecie

— hypertyredza, hypotyredza
— hypoparatyreoidizmus

— hypopituarizmus

— diabetes mellitus

revmatologické | — systémovy lupus erythematodes
— sklerodermie

traumatické — trakéni alopecie
— trichotilomanie

toxické — radiace

betablokatory
— tézké kovy (arzen, olovo)

— medikace - antikoagulancia, antimetabolity, cytostatika, H2-blokatory, antiparkinsonika,
antiepileptika, terbinafin, sulfasalazin, antimalarika, lithium, indometacin, ACE-inhibitory,

rtizné — alopecia areata (autoimunitni)
— telogenni effluvium
— lichen planus

— popaleniny

Kongenitalni zmény a syndromy jsou pomérné vzac-
né, jejich vyskyt je asi 1 : 10 000, terapeuticky jsou
prakticky nefesitelné. Mezi nejcast&jsi ziskané poruchy
patii alopecie (loziskova ztrata vlast) a effluvium (di-
fuzni vypadavani vlasi).

” Nejcastéjsi formou zvyseného vypadu vlast vibec
je androgenni alopecie.

Klinicky obraz

Androgenni (androgeneticka) alopecie se objevuje
u muzl nejcastéji po puberté — s pomalym nastupem
a plizivym pribéhem. Profidnuti se zacina objevovat
nejcastéji frontoparietalné s ustupem vlasové hranice
nad Celem a parietalné a naslednym fidnutim vlasti na
temeni. Cinnost mazovych 71az v postizenych mistech
zUstava zachovana.

U Zen se objevuje po klimakteriu, kdy postupné
vyhasina produkce zenskych pohlavnich hormonti.
Prtubeh je ponekud jiny, velmi pomaly, lysina vznika
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ziidka. Postupné fidnuti se objevuje na temeni, vlasova
hranice ztistava zachovana. V pozdéjsich fazich dochazi
k atrofii ktize v postizenych partiich. Ztrata vlast byva
u zen mirnéjsi.

V piipadé anagenniho effluvia je vypadavani vlast
napadné, rychlé a difuzni a miize dojit i ke vzniku totalni
alopecie. Dochazi k dystrofii vlast, které vypadnou
béhem nékolika dnt.

AkKkutni telogenni efluvium nastava v disledku
nekterych pro organizmus stresujicich situaci, kterymi
mohou byt porod, nevhodné diety, celkova anestezie,
hore¢nata onemocnéni apod. Dochazi k difuznimu po-
stizeni bez predilekce. Trakéni test je vyrazng€ pozitivni
a v trichogramu nachézime vysoky podil dystrofickych
anagennich vlast.

Chronicka difuzni alopecie se projevuje difuznim
profidnutim bez predilekce s velmi pomalym prib&hem.
Trakéni test je negativni, trichogram je telogenni nebo
v norme.

Alopecia areata je charakterizovana rychlou lozis-
kovou ztratou vlast, loziska byvaji ostfe ohranic¢ena,
jednotliva nebo ve vét§im poctu. Po obdobi progrese
dochazi ve vétsiné ptipadi k postupnému zartstani lo-
zisek vlasy. Pfi trakénim testu se vlasy snadno uvoliuji
z lozisek. Soucasné€ byva pfitomno i postizeni nehti,
které jsou longitudinalné nebo transverzalné vroubko-
vany, muze byt koilonychie az anonychie.

Zmény v mnozstvi vlastt mohou vyznamné ovlivnit
mezilidské vztahy a zpisobit rizn¢ zavazné psychické
poruchy.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

K odhaleni priciny alopecie byva podstatna dikladna
anamnéza. V rodinné anamnéze patrame po chorobach
ktze a vlast, endokrinnich, psychickych a autoimunit-
nich onemocnénich. Z osobni anamnézy mtizeme ziskat
informace o chronickych onemocnénich pacienta, véetné
jejich farmakologické 1é¢by (antikoagulancia, lithium,
sulfasalazin, chemoterapeutika apod.), kterd miize byt
pro vznik alopecie vyznamnym rizikovym faktorem.
Dulezity je dotaz na tumory a endokrinni choroby,
operace, onemocnéni autoimunitniho charakteru (one-
mocnéni §titné zlazy, diabetes mellitus 1. typu, vitiligo,
revmaticka onemocnéni, perniciézni anemie apod.).
U Zen je velmi dulezitd gynekologickd anamnéza,
kde se dotazujeme na vSechny stavy spojené s hormo-

nalnimi zménami, jako je napft. t€hotenstvi nebo hor-
monalni antikoncepce ¢i postmenopauzalni substituce,
které mohou v nékterych pripadech modifikovat prib&h
alopecie.

Alergologicka anamnéza ve smyslu atopie byva
obvykle pozitivni u alopecia areata. V souvislosti s ak-
tualnim prabéhem potizi je dilezité zmapovat veskeré
vyznamnéjsi udalosti az 2—-3 mésice zpétné (horecnata
onemocnéni, terapie onkologickych onemocnéni, kon-
takt s chemikaliemi, velka stresova zatéz, redukcni diety,
operace apod.). Zjistujeme délku trvani potizi, jejich
intenzitu, charakter zac¢atku potizi.

Objektivné zkoumame lokalizaci, stupen profidnuti,
ohraniceni postizenych lozisek, klizi v postizené oblasti,
kvalitu vlasii. Pomoci trakéniho testu zjistujeme in-
tenzitu vypadu pfiméfenym tahem za vlasy v riznych
oblastech kstice. U normalni kstice zlistane obvykle
mezi prsty 2—5 vlast. Hodnota testu je spiSe orientacni,
ale v pfipadé masivnéjsiho vypadu vlast je prakticky
vzdy pozitivni. Sledujeme také kozni zmény v jinych
lokalizacich, véetné sliznic a nehtu.

Jinou moznosti pro vySetfeni vlast je vySetieni
mikroskopické a histologické ke zhodnoceni vzhledu
vlasti a vlasovych folikulll v riznych fazich vlasového
cyklu. Takto lze ziskat popis pfipadného lymfocytarniho
infiltratu v okoli vlasovych folikuld, zjistit pfitomnost
Langerhansovych bun¢k nebo jiz hyalinizovanych vla-
sovych papil. Tzv. trichogram je mikroskopicka metoda,
pti které se stanovuje procentualni zastoupeni jednot-
livych fazi vlasového cyklu. Vzhledem k tomu, Ze pii
tomto vySetieni je nutné pacientovi vlasy vytrhnout, coz
pro né&j neni pfijemné, Casto se nahrazuje tzv. fototri-
chogramem, kde na oholeném misté sledujeme pomér
rostoucich (anagennich) a klidovych (telogennich) vlast.

Choroby vlasi byvaji ¢asto projevem jinych one-
mocnéni, proto je nezbytné provést v ramci diagnostiky
i rizna laboratorni a zobrazovaci vySetifeni. Kromé
zéakladni biochemie a hematologie se soustiedime na
vysetfeni hormont — testosteronu, dehydroepiandro-
steronu (DHEA), globulinu vazajiciho pohlavni hor-
mony (sexual hormones binding globuline — SHBG),
prolaktinu, kortizolu, folikuly stimulujiciho hormonu
(FSH), luteiniza¢niho hormonu (LH), 17-OH progeste-
ronu, a také imunologicka vysetfeni se zaméfenim na
rizné autoprotilatky. Vyznam ma i stanoveni mnozstvi
zeleza, zinku a hot¢iku v séru, hormonu §titné zlazy
a sedimentace. Ze zobrazovacich metod pak napiiklad
CT nebo RTG vysetieni se zaméfenim na oblast sella
turcica nebo ultrazvukové vysetieni nadledvin a ovarii.

Ke standardnimu postupu patii rovnéz mikrobio-
logické vySetieni (véetné mykologického) a patrani
po fokusech.
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Diferencialni diagnostika

Diferencidlni diagnostika alopecii mize byt mnohdy
obtizna.

V ptipad¢ androgenni alopecie je nutno odlisit
hlavné akutni telogenni effluvium a vzacnou difuzni
alopecia areata s maximem postiZeni na vertexu. An-
drogenni alopecie se na rozdil od ostatnich dvou jed-
notek vyznacuje negativnim nebo jen slabé pozitivnim
trakénim testem a dlouhodobym plizivym pribéhem.
Anagenni effluvium se vyznacuje pfevazné pomérné
jasnymi anamnestickymi udaji, charakteristickym tri-
chogramem a ptipadné i histologickym vysetienim bio-
psie. V ptipad¢ alopecia areata byva anamnéza ohledné
spoustécich faktorti ¢asto néma.

Diferencialné diagnosticky musime odlisit hlavné
u déti atrichia congenita. K odliSeni od jizvici alope-
cie pomuze tzv. Jacquetovo znameni, kdy pfi tlaku na
postizené lozisko ze stran vznikaji u alopecia areata
na kuzi valy, pfi jizvicich procesech je ktize atroficka
aroluje se.

Obtizné odliSitelnd mize byt alopecia areata od
trichotilomanie, hlavné pokud si pacient kromé vlast
vytrhava i obo¢i a fasy. Pomoci pii diagnostice mtze
byt ponechavani fas na dolnim vicku, které jsou k vy-
trhavani Spatné pristupné. V typickych ptipadech je
udavan vyznamny vypad vlast, zatimco trakéni test je
negativni. U loziskovych alopecii je nutno vzdy vyloucit
syfilitickou alopecii, kde dochazi k pfimému toxickému
poskozeni folikulli a je zanétliva reakce na piitomnost
treponemovych antigend.

Lécba

Lécba alopecie je rozli¢na, odviji se od pti¢iny onemoc-
néni. Pokud tedy pomineme terapii zakladniho onemoc-
néni k odstranéni pficiny (kterd by v§ak méla byt na
prvnim misté!), pak lze pouzit 1é¢bu medikamentdzni
(lokalni nebo systémovou) nebo chirurgickou.

V ptipad¢ androgenetické alopecie u muzi se nej-
Castéji pouziva v lokalni terapii minoxidil, jehoz pu-
sobenim dochazi k prodlouzeni anagenni vlasové faze
folikulu. Dal§im uc¢innym lékem je finasterid — blokator
5-alfa-reduktazy. U Zen je nejcastéji pouzivanym lékem
cyproteron-acetat, ktery ma gestagenni a antiandrogenni

efekt. U lehkych forem lze pouzit i vhodné volenou
antikoncepci, kde hraje hlavni Glohu gestagenni slozka.
U loziskové alopecia areata s vyznamnym podilem au-
toimunitnich mechanizmt 1ze pocitat s dobrym efektem
lokalni a pfi netispéchu i systémové kortikoterapie.
Systémova 1é¢ba cyklosporinem A v kombinaci s malou
davkou kortikoidu zajist'uje nejen imunosupresivni
efekt, ale i pfimy stimulaéni vliv na vlasovy folikul.
Imunosupresivni t¢inek lze pozorovat pii pouziti foto-
terapie dlouhovinnym UVA zafenim s vinovou délkou
320-390 nm (psoralen a UVA zafeni — PUVA). Zkouseji
se retinoidy (derivaty vitaminu A), minoxidil, cignolin,
difencpiron.

Z podpurnych prostfedkt se pouzivaji pfevazné
vitaminy (hlavné skupiny B), mineraly (zinek, selen),
biostimulacni laser, hyperemizujici terapie tekutym
dusikem apod.

Chirurgie dava moznost zmenseni alopetickych lo-
zisek nebo metodou autotransplantace umozinuje pienos
folikull z nepostizenych mist. Pii rozsahlej$im postizeni
muze byt feSenim pouziti paruky.
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Definice a klasifikace
Definice

Za primarni amenoreu (amenorrhoea, ae, f., a-priv.,
men — mésic, rhoe — tok) je povazovan stav, kdy u di-
vek s pfitomnymi sekundarnimi pohlavnimi znaky ne-
dojde k nastupu menstruacniho cyklu do 16 let véku
(podle nekterych autorti do 15 let). Jako k pacientkam
s potencidlni primarni amenoreou v budoucnu se dale
pristupuje k nemenstruujicim divkam, u nichz nedoslo
k rozvoji sekundarnich pohlavnich znaki (vyvoji prsit)
do véku 13 let.

Sekundarni amenorea je definovana jako vyne-
chani menstruace po dobu tfi mésicti a déle u dosud
spontanné menstruujici Zeny. Fyziologicka sekundarni
amenorea se vyskytuje v gravidité, laktaci a postme-
nopauze.

Klasifikace

Kromé zakladniho rozdéleni na primarni a sekundarni

amenoreu (viz vyS$e) lze amenoreu klasifikovat podle

dal$ich kritérii:

e podle drovné poruchy na hypotalamickou ame-
noreu, hypofyzarni amenoreu, ovarialni amenoreu
a kongenitalni anomalie perifernich organt (délohy,
pochvy),

e podle hormonalnich charakteristik na amenoreu
hypergonadotropni, hypogonadotropni, hyperpro-
laktinemickou a hyperandrogenni.

Patofyziologie

Fyziologicka amenorea:
o Téhotenstvi — Gravidita je hormonaln¢ charakterizo-
véana extrémnimi hladinami estrogeni a progesteronu

10 Amenorea

Michael Fanta

(produkovanymi placentou) a nizkymi hladinami go-
nadotropintl. Zaroven se zvysuje hladina prolaktinu.

e Laktace — Laktace je hormonalné charakterizovana
hyperprolaktinemii a hypogonadotropnim hypo-
estrinizmem.

e Postmenopauza — Hormonalné je charakterizova-
na jako hypergonadotropni hypoestrinni stav. Za
hormonalni kritérium postmenopauzy se poklada
hladina folikuly stimulujiciho hormonu (FSH) vyssi
nez 40 TU/L

Hypotalamicka amenorea — Pfi¢inou hypotalamic-
ké amenorey je porucha charakteru pulzatilni sekrece
gonadoliberinu (GnRH) ¢i jeho snizena tvorba v hypo-
talamickém nucleus arcuatus; obvykle jde o disledek
poruchy neurotransmiterové regulace. Vysledkem je
nedostate¢na stimulace syntézy hypofyzarnich gonado-
tropnich hormont — luteiniza¢niho hormonu (LH) a fo-
likuly stimulujiciho hormonu (FSH).

Hypofyzarni amenorea — Na tirovni hypofyzy mize
dojit ke snizeni ¢i vymizeni tvorby gonadotropinti pfi
utlaku hypofyzy nadorem, pii Sheehanové syndromu
vlivem tézké ischemie az nekrdzy po hemoragickém
poporodnim Soku a pii funkénich hormonalné aktiv-
nich adenomech hypofyzy (nejcastéji prolaktinomy).
Na urovni stopky hypofyzy mize jit o traumatické
preruseni stopky hypofyzy, které znemozni transport
hypotalamickych pisobkii do hypofyzy.

Ovarialni amenorea — Na Grovni ovarii mize byt
pficinou amenorey ptredcasna atrofie folikularniho apa-
ratu ¢i hormonaln¢ aktivni nador vajecniku.

Hyperprolaktinemicka amenorea — U hyperpro-
laktinemické amenorey je zvySena hladina prolaktinu
a snizena hladina gonadotropind, estradiolu a androge-
nl, v méné zavaznych ptipadech mutize byt i normalni.
Ptic¢inou je pokles aktivity dopaminergniho systému
jako pfirozeného inhibi¢niho regula¢niho systému se-
krece prolaktinu. Disledkem je hyperprolaktinemie
a pokles produkce gonadoliberinu. Uréitou roli miize
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hrat i pfimy vliv prolaktinu na ovarium. Zvysena sti-

mulace produkce prolaktinu mtze posléze vést az ke

vzniku prolaktinomu. ZvySena hladina prolaktinu mtize
provazet amenoreu pii poruchéch stitné zlazy (nejcasteji
pti hypotyredze).

Zvlastni piipady amenorey — Zvlastni piipady

predstavuji:

e Poruchy jinych Zlaz s vniti'ni sekreci (tyreoidea,
nadledviny, epifyza) — Obvykle modifikuji funkci
hypotalamo-hypofyzarniho systému, androgeny
mohou mit i pfimy vliv na ovarium.

e Syndrom polycystickych ovarii (PCOS, hyperan-
drogenni syndrom) — Na jeho vzniku se podileji
faktory ovarialni i extraovarialni. Zptsobuje hy-
perandrogenni amenoreu.

e ZvySena tvorba nebo sniZena degradace estroge-
ni v periferii — Pfi¢inou mize byt prosta obezita
¢i cirhdza jater.

¢ Hormonalné aktivni nadory — Kromé nadort ovarii
se muze jednat i o nddory nadledvin. Piisobi stejné
jako kontinudlni aplikace sexualnich steroidd.

e Sekundirni amenorea iatrogenni — Sekundarni
amenoreu lze navodit farmakologicky fadou pfiprav-
ki riznych skupin nebo jinymi iatrogennimi zasahy:
— Steroidni hormony — Steroidnimi hormony

ovliviiujicimi zensky reprodukéni systém jsou
estrogeny, progestiny ¢i estro-gestagenni kom-
binace. Mechanizmus vzniku amenorey pfi kon-
tinualnim uzivani sexualnich steroidd spocéiva
v utlumu produkce gonadotropini prostfednic-
tvim negativni zpétné vazby. Stabilni hladina
hormont soucasné vede ke stabilni struktute
endometria (u kontinualni aplikace estrogenti
ve smyslu proliferace a hyperproliferace, u pro-
gestinll ve smyslu atrofie, u estro-gestagenni
kombinace muze mit endometrium riiznou struk-
turu). Amenoreu vyvolava i abuzus androgent/
anabolik u sportovkyn. Rovnéz tak amenoreu
navozuje nitrodélozni hormonalni systém s le-
vonorgestrelem. Mechanizmus u¢inku je dan
pfimym efektem gestagenu na endometrium.
Uplna amenorea nastava asi u 20 % Zen, u vét-
Siny zbyvajicich je pfitomna vyrazna hypomeno-
rea. Endometrium je nizké, hormonalni hladiny
odpovidaji normélnimu cyklu.

— Centralni antagonisté dopaminovych recep-
tori D2 (napt. psychofarmaka, n¢ktera anti-
hypertenziva) — Mechanizmus u¢inku spociva
v ovlivnéni dopaminergniho systému (dopamin
je ptirozeny inhibitor produkce prolaktinu) a pro-
dukce GnRH. Vznik4 hyperprolaktinemicka hy-
pogonadotropni hypoestrinni amenorea.

— Analoga, antagonisté GnRH — Mechanizmem
ucinku je blokada produkce gonadotropinil
(u antagonistl pfimym blokem gonadoliberi-
novych receptord, u tzv. superagonistll konti-
nualni dlouhodobou stimulaci receptord, kdy
dochazi k jejich down-regulaci). Vysledkem
je hypogonadotropni a hypoestrinni amenorea,
odpovidajici hormonélnimu obrazu v détstvi,
pred nastupem puberty.

— Cytostatika, radioterapie — Aplikace cytostatik
¢i radioterapie vede k destrukci folikularniho
ovarialniho aparatu, jehoz dusledkem je hyper-
gonadotropni hypoestrinni amenorea.

— Chirurgické vykony — Sekundarni amenorea
nastava po hysterektomii, pfipadné po ,,niz-
ké* supravaginalni amputaci délohy. Dochazi
k ni rovnéz po chirurgické ablaci endometria.
K sekundarni amenoree vede samoziejmé i chi-
rurgické odstranéni obou vajecnikt, délohy nebo
hypofyzy.

— Aschermanniiv syndrom — Specifickym pfi-
kladem iatrogenni amenorey je Ascherman-
nlv syndrom, zptisobeny destrukci endometria
v souvislosti s intrauterinnim vykonem (kyretaze,
revize délozni dutiny).

— Blokada odtoku menstruacni krve — Dalsi
moznou iatrogenni pfi¢inou je porucha vyto-
kového traktu pfi stenoze hrdla nasledkem chi-
rurgického zakroku (konizace). Blokada odtoku
menstruaéni krve se oznacuje také jako krypto-
menorea.

Vyskyt

Vyskyt sekundarni amenorey po vylouceni fyziolo-
gickych pficin se odhaduje na 3—4 %. Za nejcastéjsi
etiologické priciny jsou povazovany poruchy na trovni
ovarii — 40 %, hypotalamu — 35 %, hypofyzy — 19 %
a délohy — 5 %; ostatni pfiCiny tvofi jenom asi 1 %.

Klinicky obraz

Zakladnim klinickym pfiznakem je absence menstru-
acniho krvaceni. Dalsi symptomatologie se odviji od
etiologie amenorey. Hypotalamicka amenorea pfi poru-
chach piijmu potravy je spojena s podvahou pacientky,
amenorea u hyperprolaktinemie muze byt provazena
galaktoreou a mastodynii, amenorea pfi syndromu po-
lycystickych ovarii koznimi androgennimi pfiznaky
(hirsutizmus, akné).
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Chorobné znaky a ptiznaky — diferencialni diagnostika

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Anamnéza — Anamnéza se zaméiuje na mozné fyzio-
logické pficiny (t€¢hotenstvi, laktace, postmenopauza)
auzivani farmak (antidepresiva, predchozi uzivani anti-
koncepce), piipadné iatrogenni zasahy (kyretaz, revize
délozni dutiny, konizace délozniho hrdla). Anamnézou
1ze zjistit zmény hmotnosti (vahovy ubytek i pfirtstek),
ptipadné zmény diety (vegetarianstvi, veganstvi) a né-
které psychogenni pfi¢iny hypotalamické amenorey —
odlouceni od rodiny, stres, vyznamna zivotni udalost ve
smyslu ztraty (napf. umrti v roding, finan¢ni ztrata, ztrata
zaméstnani apod.); tyto udalosti mohou byt i spoustécim
mechanizmem hyperprolaktinemie.

Objektivni a gynekologické vySetieni — Objektiv-
nim a gynekologickym vySetfenim lze diagnostikovat
kozni androgenni ptiznaky, hmatny ovaridlni tumor.
Toto vySetteni je zasadni predev§im u primarni ameno-
rey (diagnostika vrozenych vyvojovych vad).

Diagnostika gravidity — Diagnostika gravidity se
provadi kvalitativnim mocovym testem hCG, presnéji
pak kvantitativné metodou radioimunoanalyzy (RIA)
z krve. Pozitivitu t€hotenského testu 1ze prokazat pii-
blizné od 14. dne po koncepci.

Ultrazvukové vySetieni — Sonografické vysetfeni se
provadi optimalné vaginalni sondou. Hodnoti se vyska
endometria: velmi nizké endometrium svéd¢i pro hypo-
estrinni stav, vysoké endometrium ,,sekre¢niho vzhledu*
pro pocinajici graviditu nebo prosté pro lutedlni fazi
cyklu pti opozdéné ovulaci. Dale se hodnoti velikost
a struktura ovarii (tumor, funk¢ni cysta, vymizely fo-
likularni aparat, polycysticka ovaria).

Progesteronovy test — Uziva se napiiklad Agolutin
60-120 mg (podle télesné konstituce) i. m. Menstrua-
ce (resp. tzv. pseudomenstruaéni krvaceni) nastane
za 4—14 dni (pozitivni test). Pozitivni test prokazuje
pruchodnost délozniho hrdla a pochvy, pfitomnost
funkéniho endometria, a tedy i dostateénou produkci
estrogenl. Negativni progesteronovy test (krvaceni
nenastalo do 14 dnil) znamena nepriichodnost pochvy,
graviditu, nepfitomnost funkéniho endometria nebo
nedostatek estrogenti. Poznamka: Na t€hotenstvi je
nutno myslet vzdy.

Hormonalni vySetieni — Hormonalni bazalni od-
béry se provadéji 2.—5. den menstruaéniho cyklu (¢i od
zacatku pseudomenstruacniho krvaceni po progeste-
ronovém testu nebo za 14 dni od aplikace Agolutinu
pfi negativnim progesteronovém testu). Vysetieni se

neprovadi nala¢no (je nutno pouze vyloudit tucna jid-
la), odstup od probuzeni a od souloze musi byt delsi
nez dvé hodiny. Uplné hormonélni vySetieni zahrnuje
stanoveni hladin estradiolu, FSH, LH, prolaktinu, an-
drogenii (obvykle testosteronu, dehydroepiandrostero-
nu— DHEA, dehydroepiandrosteron-sulfatu — DHEAS,
androstendionu, neni-li mozné stanovit hladinu volného
testosteronu, globulinu vazajicitho pohlavni hormo-
ny — SHBG, 17-OH progesteronu) a tyreostimula¢niho
hormonu (TSH).

Zobrazovaci vySetieni — Pii podezfeni na adeno-
my hypofyzy ¢i intrakranialni pfi¢iny se provadi MR
mozku.

Diferencialni diagnostika

Pti normalnich vysledcich hormonalnich hladin ¢i
nizs§ich hodnotach gonadotropnich hormonti se jedna
o hypotalamickou pfi¢inu.

Zvysena hladina prolaktinu znamena funk¢ni ¢i
idiopatickou hyperprolaktinemii (nejcastéji), piipad-
n¢ prolaktinom, k jehoZ diagnostice je nutné provést
MR hypofyzy. Vzdy je tieba vyloucit farmakologicky
podminénou hyperprolaktinemii (psychofarmaka, me-
toklopramid) a poruchy stitné zlazy. Rovnéz je tieba
brat v ivahu, Ze prolaktin je citlivy na rizné zevni vlivy
(stres — hladinu zvySuje uz navstéva gynekologické
ordinace, gynekologické vySetfeni, obtizny odbér krve,
souloz, spanek atd.).

Pti zvySenych hladinach gonadotropind, hlavné FSH
(vyssi nez LH) se jedna o ovaridlni selhani (hladina
FSH nad 10 IU/ml mtize znamenat tzv. latentni ova-
ridlni selhani).

Vys$i hladiny androgent nejéastéji znamenaji syn-
drom polycystickych ovarii. Pti vysokych hladinach
testosteronu a rychlé progresi koznich androgennich
ptiznaki je tfeba vzdy na prvnim misté vyloucit andro-
gen secernujici tumory ovarii ¢i nadledvin (vySetieni
UZ, CT). Pti vyssich hladinach 17-OH progesteronu
je tfeba myslet na neklasickou pozdni formu adrenalni
hyperplazie (NCAH). Rovnéz DHEAS je dominantné
adrenalni androgen, a je tedy tfeba vyloucit adrenalni
etiologii amenorey.

Lécba

amenorey (napf. substituce tyreoidalnimi hormony
pfi hypotyreoze).

Optimalni je cilend 1écba patologie stojici v pozadi
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Kauzalni 1é¢ba je v mnoha situacich komplikovana.
Obtizné se dafi kauzalné intervenovat naptiklad u hy-
potalamické amenorey pfi poruchach pfijmu potravy
¢i psychogenni amenoree. Zde je namiste psychiatricka
intervence, zména zivotniho stylu s optimalizaci kalo-
rického piijmu a Gpravou BMI, kognitivné-behavioralni
techniky atd.

U hypoestrinnich stavti je vhodna hormonalni sub-
stituce, zv1asté jako prevence rozvoje osteoporozy. Tato
substituce je mozna formou kombinované hormonalni
antikoncepce, zvlasté u Zen, které si nepieji ot€hotnét
(amenorea nevylucuje raritn¢ probihajici ovulaci), nebo
formou estrogen-gestagenni hormonalni substitu¢ni
terapie (obdobné¢ jako v perimenopauze).

U syndromu polycystickych ovarii je zakladni 1éceb-
nou modalitou kombinovana hormonélni antikoncepce
s antiandrogennim efektem.

K 1é¢bé hyperprolaktinemie se pouzivaji dopami-
nergni agonisté (bromokriptin, kabergolin). Pfi normo-
estrinnich ¢i hyperestrinnich stavech je mozné jako pre-
venci dysfunk¢niho krvaceni a hyperplazie endometria
vyuzit kromé kombinované hormonalni antikoncepce
i samotné gestageny.
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11 Anemie (chudokrevnost)

Definice a klasifikace
Definice

Anemie (anaemia, ae, f.; V. alfa — priv., haima — krev)
je definovana jako snizeni hladiny hemoglobinu pod
fyziologickou mez pro dany v€k a pohlavi. Pro dosp¢lé
jsou normalni hodnoty hemoglobinu u Zen 120-160 g/1
aumuzi 130-176 g/l. Snizeni poctu erytrocytii takovy
vyznam nema4, u nékterych typli anemii nemusi byt
jejich pocet sniZzen, mize byt dokonce zvysen. Hladina
hemoglobinu a hematokrit mohou byt zménény i pfi
odchylkach v mnozstvi cirkulujici plazmy (zvySeni napt.
v téhotenstvi a pfi hypersplenizmu, naopak snizeni pii
dehydrataci ¢i Addisonové chorobg).

Klasifikace

Anemie byvaji zpravidla déleny podle dvou zékladnich
kritérii — morfologickych a patofyziologickych.

Morfologicka Klasifikace (Wintrobe, 1934):
e anemie mikrocytarni,
e anemie normocytarni,
e anemie makrocytarni.

Toto déleni nabylo na vyznamu se zavedenim automatic-
kych hematologickych analyzator umozinujicich méteni
jednotlivych parametri ¢ervené slozky v periferni krvi.

Patofyziologicka klasifikace (tab. 11.1):
e anemie z poruchy tvorby erytrocytd,
e anemie z nadmérné ztraty erytrocytu,
e akutni posthemoragickd anemie.

Zjisténi pficiny anemie je pfed zahajenim cilené 1écby
nezbytné. U nékterych poruch mohou byt pficiny kom-

Karel Dvorak

binované (jak poruSena tvorba erytrocytd, tak jejich
zvySené ztraty).

Patofyziologie

Je uvedena zékladni patofyziologie jednotlivych typt
anemii, detailni patofyziologické mechanizmy, které
nejsou naplni této publikace, jsou k nalezeni v uéebni-
cich hematologie.

Sideropenicka anemie

Sideropenicka anemie vznika v diisledku nedostatku
zeleza, jednoho ze zakladnich prvkd molekuly hemu.
Nedostatek Zeleza muiZe nastat v souvislosti s jeho nad-
mérnou ztratou, nedostateénym piivodem ¢i zvySenymi
naroky organizmu. Existuje tésna rovnovaha mezi den-
nim pfivodem a ztratami Zeleza, jejiz naruSeni ma za
nasledek sideropenii. Bilance zeleza je napjata zejména
u fertilnich zen.

K sideropenii vedou déletrvajici ztraty presahujici
6 ml krve denné (gynekologické krvaceni, krvaceni
do gastrointestinalniho traktu, iatrogenni krvaceni),
sideropenie je rovnéZ popisovana u bézcl na dlouhé
traté. Nedostatek zeleza v potravé je bézny zejména
v rozvojovych zemich a u vegetariant.

Vstiebavani zeleza brani onemocnéni gastrointesti-
nalniho traktu, jako je naptiklad celiakie (zelezo se
vstiebava v duodenu a proximalnim jejunu), stavy
po resekcich zaludku s achlorhydrii; vstfebavani
zeleza snizuje také ¢aj, mléko a ceredlie.

ZvySsenou potiebu Zeleza maji zejména t¢hotné zeny

a déti.
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Tab. 11.1 Patofyziologicka klasifikace anemii

anemie z poruchy tvorby

anemie z poruchy syntézy hemu

— sideropenické anemie

erytrocyti — sideroblastické anemie
— anemie chronickych onemocnéni
anemie z poruchy syntézy globinu - — alfa-talasemie
talasemie — beta-talasemie

megaloblastové anemie

anemie z poruchy syntézy DNA -

— perniciézni anemie
— anemie z nedostatku kyseliny listové

aplastické anemie

— vrozené/ziskané

dysplastické anemie

— vrozené/ziskané

anemie ze zvysené ztraty
erytrocyti

korpuskularni hemolytické anemie

— s poruchou membrany erytrocytl
— s poruchou metabolizmu erytrocytd
— hemoglobinopatie

extrakorpuskuldrni hemolytické anemie | — imunitni

— neimunitni

akutni posthemoragicka
anemie

Megaloblastové anemie

Megaloblastové anemie vznikaji v disledku nedostatku
vitaminu B, a kyseliny listové — latek potiebnych k syn-
téze DNA. V souvislosti s tim je opozdéno vyzravani
bunééného jadra, vznika plazmo-jaderna asynchronie.
V organizmu jsou postizeny i dalsi rychle se délici buii-
ky (leukopenie, trombocytopenie, sliznice traviciho
traktu — sklon k prijmtm).

Nutri¢ni pti¢ina nedostatku vitaminu B, je vzacna,
miiZe byt pfitomna u veganil (vitamin B, je obsaZen
v mase bylozravcii, mléce nebo vejcich). K nedostatku
vede nejcastéji chybéni vnitiniho faktoru — vrozené ¢i
ziskané na autoimunitnim podkladé (pernicidézni anemie)
nebo po resekcich zaludku. Déle se muze objevit pii
chorobach tenkého stieva — zejména terminalniho ilea
(Crohnova nemoc, lymfomy, tuberkuldza), pfi riznych
anastomozach, pistélich a resekcich travici trubice, pfi
malabsorpci, pii syndromu slepé klicky a bakterialnim
prertstani. Dalsi pfi¢inou mohou byt Iéky antagonizujici
kyselinu listovou (metotrexat).

Zvysena spotieba je v gravidité, pfi hemolytickych
anemiich, pfi masivni ndkaze Skulovcem (spotfebovava
vitamin B, v tenkém stfeve).

Hemolytické anemie
Hemolytické anemie piedstavuji stavy, kdy je zkracena

doba pfezivani erytrocytu (normaln¢ kolem 120 dnt).
Kostni dfen je schopna za normalnich okolnosti tyto

ztraty kompenzovat zvysenou produkei (az 10krat).
Pokud je zivotnost erytrocytu zkracena tak, ze kost-
ni dfen jiz neni schopna tyto ztraty hradit, vznika ane-
mie.

Dtivod zkracené zivotnosti erytrocytu miize byt v sa-
motné krvince — korpuskularni hemolytické anemie,
nebo muze byt zivotnost erytrocytu zkracena vlivem
okolniho prostiedi. U korpuskularnich pfi¢in mize jit
o defekt membrany erytrocytu (deficit spektrinu, anky-
rinu a dalSich proteini), defekt v enzymatické vybavé
erytrocytu (defekt gluk6zo-6-fostat-dehydrogenazy,
pyruvat-kinazy), coz jsou vse poruchy vrozené. Jedinou
ziskanou poruchou v této skupiné je paroxyzmalni no¢ni
hemoglobinurie.

Druhou velkou skupinu tvoii extrakorpuskular-
ni hemolytické anemie. Jedna se o Sirokou skupinu
hemolytickych stavil, kterou 1ze rozdélit na imunitni
a neimunitni hemolytické anemie. Prvni jsou zapfi-
¢inény pritomnosti allo- ¢i autoprotilatek proti anti-
gennim strukturam erytrocytu, druhé vznikaji z pfi-
¢in chemickych (nedostatek fosfatu, zvysena hladina
medi u Wilsonovy choroby, véeli a jiné hmyzi jedy,
anilin a dalsi), fyzikalnich (rozsahlé popaleniny, umélé
chlopné, mimotélni ob¢h) ¢ infekénich (napt. exoto-
xin Clostridium perfringens, malarie, trypanosomoza)
a posledni skupinu tvoii takzvané mikroangiopatické
hemolytické syndromy. U nich dochézi k intravaskular-
ni hemolyze fragmentaci erytrocytti v malych cévach
(hemolyticko-uremicky syndrom, tromboticka trom-
bocytopenicka purpura, syndrom HELLP, sekundérni
mikroangiopatické hemolytické syndromy).
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Hemoglobinopatie

Zaménou v sekvenci aminokyselin hemoglobinu vzni-
kaji anomalni hemoglobiny, kterych je znamo asi 300.
Nejcastéjsi je srpkovita anemie, u niz se tvoii HbS
(zplGsobeno zaménou glutamatu za valin na 6. pozici
fetézce ). Hemoglobin S je po deoxygenaci S0krat
méné rozpustny nez HbA. V drobnych kapilarach cer-
vené krvinky srpkovati, ¢imz omezuji pritok, a tim
jeste dale klesa mnozstvi kysliku ve tkanich, a vytvari
se tak bludny kruh — vazookluzivni krize.

Kvantitativni, nikoli kvalitativni porucha syntézy
hemoglobinu je podkladem talasemie. Nedostate¢nou
tvorbu jednoho z globinovych fetézcii provazi zvy-
Sena tvorba ostatnich, které jsou pak nestabilni. Stav
vede k hypochromni mikrocytarni anemii. RozliSujeme
talasemii alfa a beta — podle toho, ktery fetézec neni
tvofen. Nejcastéjsi je beta-talasemie. Vyskytuje se v ho-
mozygotni a heterozygotni forme (thalassaemia major
a minor), pacienti s thalassaemia minor jsou prakticky
asymptomaticti.

Anemie chronickych chorob

Tento typ anemie provazi hlavné nadorova onemocnéni
(hematologické malignity, solidni tumory), chronic-
ké infekce (bakterialni endokarditida, osteomyelitida,
tuberkuldza), idiopatické stfevni zanéty a systémova
onemocnéni pojiva.

V patogenezi se uplatiiuje fada mechanizmi — nedo-
statena erytropoeza v diisledku nedostate¢né produkce
erytropoetinu (absolutni ¢i relativni), snizena odpoved
kostni dfen¢ na jeho ucinek, zhorSena utilizace zeleza,
zkracené prezivani erytrocytu.

Aplastické anemie

Aplastické anemie predstavuji heterogenni skupinu
anemii charakterizovanou cytopenii v periferni krvi.
Kromé¢ anemie muize byt pfitomna také jak leukopenie,
tak trombocytopenie.

Zakladni pti¢inou je porucha normalni funkce kme-
nové bunky. Ta ma porusenou schopnost sebeobnovy,
schopnost vyzravani byva zachovana. Déli se na vro-
zené a ziskané (sekundarni, idiopatické).

Dysplastické anemie

Dysplastické anemie jsou charakterizovany dysplazii
v erytropoeze (poruchou vyzravani spojenou s morfo-
logickymi abnormalitami v kostni dfeni). RozliSujeme
anemie vrozené (kongenitalni dyserytropoetické ane-
mie) a ziskané, které patii do skupiny myelodysplas-
tického syndromu.

Akutni posthemoragicka anemie

Existuje mnoho moznych pficin akutni krevni ztraty —
traumata, gastrointestindlni krvaceni (jicnové varixy,
viedy zaludku a dvanactniku), peroperacni a pooperacni
krvéceni, ruptura aneuryzmatu aorty a mnoho dalsich.
V prvni fazi jsou dominujici obéhové zmény souvisejici
se vzniklou hypovolemii (cca 48 hodin), druha faze je
charakterizovana doplnénim objemu, znamkami anemie
a postupnou ndhradou erytrocytu.

Vyskyt

Anemie patfi k nejCast&jsim chorobnym stavim. Podle
Svétoveé zdravotnické organizace (WHO) trpi chudo-
krevnosti v disledku chybéjici spravné vyzivy (zejména
nedostatku Zeleza) ptiblizn€ 30 % lidstva. Sideropenie
se vyskytuje i ve vyspélych zemich, a to u asi 15 %
zen a 5 % muzl. Velmi ¢asté jsou rovnéZ anemie chro-
nickych chorob, ve vyspélych zemich tvoii 20-30 %
anemickych syndromi. Talasemie jsou povazovany
za celosvétove nejcastéjsi genetickou odchylku, ktera
je zvlasteé casta ve Stredomofi, na Stfednim vychodé
a v jihovychodni Asii.

Klinicky obraz

Anemicky syndrom je skupina pfiznakid vznikajicich
v disledku nedostatku kysliku ve tkanich, ktera je spo-
le¢na pro vétSinu anemii. Intenzita téchto piiznakt zavisi
nejen na mnozstvi hemoglobinu, ale i na rychlosti jeho
poklesu.

Subjektivnimi ptiznaky jsou slabost, inavnost, ma-
latnost, zavraté, namahova dusnost, palpitace, ospalost
pfes den a poruchy spanku v noci, bolesti hlavy, dys-
pepsie a dalsi. Objektivni symptomy lze rozdé€lit podle
postizené¢ho orgénu ¢i systému.

Kozni a slizniéni priznaky — Na kizi a sliznicich
se anemie projevuje témito ptiznaky:
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e Dbledost — 1épe se posuzuje na nehtovych luzcich,
mekkém patie a spojivkach,

e koilonychie (u sideropenie) — lomivé a tiepivé nehty
s podélnym ryhovanim, az 1zicovité prohnuté,

e skléry — subikterus (perniciozni a hemolytické ane-
mie), hemoragie (utlumové anemie s trombocyto-
penii),

e dutina ustni — petechie, ulcerace (soucasna neutro-
penie), vyhlazeny malinové Cerveny palici jazyk
(Hunterova glositida) u perniciézni anemie,

e vypadavani vlast — u sideropenie.

Kardiovaskularni systém — Organizmus reaguje na
anemii zvySenym minutovym vydejem. Na vSech srdec-
nich ustich 1ze vzhledem ke snizené viskozité krve slySet
tzv. rychlostni systolické Selesty. Zejména u starSich
lidi se mtize manifestovat latentni ischemicka choroba
srdeéni ¢i ischemicka choroba dolnich konéetin, mohou
se objevit také ptiznaky kardialniho selhavéani.

Centralni nervovy systém — Nervové buiiky jsou
obzvlaste citlivé na nedostatek kysliku. Zejména pfi
zméné polohy, jako je vstavani z lizka, se mtize obje-
vit huéeni v usich, zavraté, synkopa. Dale si nemocni
mohou stéZovat na poruchy soustfedéni a snizenou vy-
konnost, ospalost, emo¢ni labilitu. U rozvinuté formy
pernicidzni anemie se popisuje tzv. neuroanemicky
syndrom — poruchy zadnich senzitivnich nebo lateral-
nich motorickych mi$nich provazca.

Dalsi piiznaky — U Zen vznikaji poruchy menstruac-
niho cyklu az amenorea, u obou pohlavi poruchy libida.
Pfi anemii se mohou objevit rovnéz dyspeptické potize,
plynatost, zacpa, vahovy ubytek, u nékterych anemii
hepatosplenomegalie. Pro perniciézni anemii je typicka
atroficka gastritida, u sideropenie se popisuje dysfagie
(Kellytiv-Patersontv pfiznak) a Plummerav-Vinsondv
syndrom — atrofie sliznice jazyka, orofaryngu a jicnu
s pocitem diskomfortu, palenim jazyka a obtiznym az
bolestivym polykanim. U sideropenie je popisovana pika
(pojidani nezvyklych substanci — napt. hliny, omitky)
a pagofagie (polykani ledu).

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika
Stanoveni diagndzy se opira o anamnézu s typickymi

ptiznaky, fyzikalni vySetieni a zejména laboratorni na-
lez. Jak vyplyva jiz z definice anemie, je nutné stanovit

ptredevsim hladinu hemoglobinu v krvi, ale doporucuje
se vySetiit kompletni krevni obraz v¢etné retikulocytu.

Mezi specialni vySetieni patfi stanoveni parametra
metabolizmu zeleza (Fe, feritin, transferin, saturace
transferinu, celkova vazebna kapacita zeleza [total iron
binding capacity — TIBC], transferinovy receptor a dalsi)
a vitaminu B,,, laboratorni testy na hemolyzu, gastro-
skopie pfi podezieni na pernicidzni anemii, vySetieni
kostni dfené a dalsi specialni hematologicka laboratorni
vySetfeni u vzacnych typt anemii.

P1i diagnostice postupujeme podle pravdépodobnosti
vyskytu jednotlivych typti anemii, pfedevsim myslime
na nejcast&jsi skupinu sideropenickych anemii.

Diferencialni diagnostika

Podle stfedniho objemu erytrocytu (mean corpuscular
volume — MCV) délime anemie na mikrocytarni, nor-
mocytarni a makrocytarni, podle stfedniho obsahu
hemoglobinu v erytrocytu (mean cell hemoglobin —
MCH), resp. podle stiedni koncentrace hemoglobinu
v erytrocytu (mean cell hemoglobin concentration —
MCHC) na hypochromni a normochromni (tab. 11.2)
a podle site distribuce erytrocyti (red cell distribution
width — RDW) na anemie s anizocyt6zou a anemie
s homogenni populaci erytrocyti. Pocet retikulo-
cytli nebo absolutni pocet erytrocytll pak rozlisi stavy
se zachovalou kompenzac¢ni schopnosti dfené a stavy
s porusenou krvetvorbou, ktera neni schopna nahradit
vzniklé ztraty.

Lécba

Zakladnim principem terapie mirné az stfedni anemie
je zahajeni 1écby az poté, co je stanovena jeji pficina.
U zavaznych anemii je potieba fidit se klinickym stavem
pacienta. Vzdy je nutné se pokusit o 1éc¢bu zakladni
priciny anemie (oSetfit akutni krvaceni, najit a odstranit
zdroj chronickych ztrat, diagnostikovat a 1é¢it tumor,
upravit chybné dietni zvyklosti apod.).

U sideropenie uprednostiiujeme peroralni substituci
zeleza (pocatecni davka 150-300 mg elementarniho
zeleza denné). Lécba je dlouhodoba, trva 3—6 mésicti
po vymizeni anemie, aby doslo k doplnéni zasob zeleza
v organizmu. Parenteralni podavani je vyhrazeno pro
zvlastni pfipady (poruchy vstiebavani Zeleza, absolutni
intolerance peroralnich preparati, trvajici ztraty Zeleza,
které nelze uhradit p.o.). Parenteralni podavani je spoje-
no s vyssim rizikem nezadoucich Gcinkt (alergické az
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Tab. 11.2 Rozd¢leni anemii podle MCH a MCV

Hypochromni mikrocytarni anemie

Normochromni normocytarni

Hyperchromni makrocytarni

zelezo a ferritin |:

— sideropenicka anemie
zelezo 1t ,ferritin |:

— anemie chronickych chorob

insuficience

(MCH + MCV |) anemie anemie
(MCH + MCV normalni) (MCH +Mcv T)
zelezo 4: retikulocyty 4: retikulocyty normalni:
— talasemie — hemolytické anemie — megaloblastové anemie

— posthemoragické anemie
retikulocyty |:

— aplastické anemie

— anemie u chronické rendini

— myelodysplasticky syndrom*

* Anemie pfi myelodysplastickém syndromu jsou vétsinou hyperchromni/makrocytarni, pfilezitostné normochromni, zfidka hypo-

chromni.

Zdroj: upraveno podle Herold, G. und Mitarbeiter Innere Medizin. Miinchen: Elsevier, 2012; 200-202

anafylaktické reakce). Davku Zeleza je potieba vypocitat
a hladinu Zeleza sledovat, nebot’ hrozi pfedavkovani.

Lécba perniciézni anemie spociva v suplementa-
ci vitaminem B, v injek¢ni formé. Na pocatku 1écby
zpravidla podavame 300 ug denné i.m., asi za tyden
dochazi k retikulocytové krizi, po niz davku postupné
snizujeme na udrzovaci davku 300 pug i.m. jedenkrat
mésicné ¢i 1000 pg i.m. Ctvrtletn€. K substituci kyseliny
listové vétsinou postacuje davka 5—-10 mg denné p.o.,
v te€hotenstvi je potfebna davka ptiblizné 0,2—0,4 mg
folatu denné.

Lécba anemie chronickych onemocnéni je obtizna
zejména kvuli tomu, Ze ¢asto nemiizeme odstranit jeji
zakladni pfi¢inu. Pokud lze zakladni chorobu 1é¢it, pa-
rametry krevniho obrazu se obvykle brzy normalizuji.
U nevylécitelnych onemocnéni miize byt ucinna terapie
rekombinantnim erytropoetinem — v piipadg, Ze je jeho
koncentrace sniZzena (zejména u chronické renalni in-
suficience). Posledni moznosti je substituce — transfuze
erytrocytarni masy. U polytransfundovanych pacientd,
tj. u téch, ktefi dostali jiz Ctyfi a vice erymas, podavame
preparaty deleukotizované.

U akutni posthemoragické anemie je zasadni
doplnéni obéhu, diagnostika zdroje krvaceni a jeho

zastava a podle klinického stavu pacienta substituce
erytrocytarni masou. Pfi zavaznych symptomech, jako
jsou angina pectoris, synkopa, hypotenze, dyspnoe, tran-
zitorni ischemicka ataka apod., je indikace nepochyb-
na, u asymptomatickych pacientli byva doporu¢ovana
substituce pii poklesu Hb pod 80 g/1.
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12 Anizmus, parkopreza,

Definice a klasifikace

Termin anizmus zavedli Preston a Lennard-Jones v roce
1985 (Preston, D. M., Lennard-Jones, J. E. Anismus in
chronic constipation. Dig Dis Sci, 1985; 30: 413-418).

Definice

Anizmus je porucha funkce (fokalni dystonie) exter-
niho analniho sfinkteru a puborektalnich svalti béhem
defekace. Vysvétluje se i jako nepfimétena kontrakce ¢i
nedostatecna relaxace svalil panevniho dna v prubéhu
defekace nebo téz jako selhani normalniho uvolnéni
svalll panevniho dna pfi pokusu o defekaci. Stav vede
ke chronické obstipaci.

Anizmus je formou funkéniho obstrukéniho defe-
kacniho syndromu a je ¢astou pfi¢inou zacpy a bolestivé
defekace.

” Termin anizmus je nahrazovan terminem anorektalni
nebo panevni dyssynergie.

Anizmus ma mnoho synonym: anorektalni dyssynergie,
panevni dyssynergie, syndrom spastického panevniho
dna, dyssynergie externiho analniho sfinkteru, dys-
synergie analniho sfinkteru, dyssynergicka defekace,
paradoxni puborektalni kontrakce, puborektalni dyski-
neze, puborektalni syndrom, nerelaxujici puborektalni
syndrom, paradoxni kontrakce panevniho dna.

Parkopréza (parcopresis) je termin pro psychogen-
ni fekalni retenci. Je to neschopnost defekovat, kdyz
jsou (i jen pravdépodobné) jini lidé v okoli (napf. na
stejném vefejném zachod¢, ve stejném byte nebo i ve
stejné budove).

shy rectum syndrome

Karel Lukas

Klasifikace

Anizmus lze klasifikovat do tfi typu:

e typ | — paradoxni analni kontrakce,

e typ II — porucha propulze,

e typ Il — porucha analni relaxace s dostatecnou pro-
pulzi.

Patofyziologie

Normalni defekace vyzaduje relaxaci obou svalt. Pfi
nedostatecné funkci dochézi k selhani jejich relaxace
a paradoxn¢ se kontrahuji. Paradoxni kontrakce anal-
niho sfinkteru se objevuji ¢asto. Anizmus muZze byt
zpusoben fyzickymi vadami, ale jeho etiologie zlstava
Casto neobjasnéna.

Anizmus se nékdy rozviji u pacientii s extrapyra-
midovymi motorickymi poruchami pfi Parkinsonové
chorobé.

Dlouholety anizmus mtize byt pti¢inou pozdéjsiho
obstrukéniho defeka¢niho syndromu (obstructed defe-
cation syndrome — ODS).

Vyskyt

Anizmus se mize vyskytovat jak u déti, tak u dospé-
Iych, u muzd i Zen (u Zen je Castéjsi), n€kdy je spojen
se sexualnim abltzem.

Klinicky obraz

Komplikacemi anizmu mohou byt fekalni impakce,
megarektum a enkopréza, nékdy nezvladnutelna. Te-
kuta stolice obtéka zadrzenou tuhou stolici, a dochazi
tak k fekalni inkontinenci — u dospélych enkopréza,
u deéti soiling.
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Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

K diagnostice anizmu se pouziva nékolik metod:

o fyzikalni vysetieni (digitalni vySetfeni per rectum) —
je nutné, ale neni dostatecné ke stanoveni diagnozy
anizmu; anizmus je nutné odlisit od rektalni inercie,

o anorektalni manometrie — dle nékterych autort k dia-
gndze anizmu udajné nestaci,

o evakuacni proktografie (fluoroskopické zobrazovani
evakuace baryové kase) — anorektalni tthel piipravy
na defekaci je abnormalni a pti defekaci dochazi
k paradoxnimu pohybu puborektalniho svalu,

MR defekografie,
balonkovy expulzni test,

e tzv. rectal cooling test (rektalni infuze ledového
fyziologického roztoku) — zvysi rektalni tlak u osob
zdravych i u nemocnych s anizmem, ale nema vliv
u osob s rektalni inercii, test by tedy mél slouzit
k odliSeni anizmu od rektalni inercie,

e elektromyografie — zaznamenava zvyseni tlaku
béhem defekace, coz vSak muze byt zptisobeno
nedostate¢nou relaxaci vnitiniho svérace nebo ne-
priméfenou kontrakei pruhovaného svalstva.

Diferencialni diagnostika

Anizmus se mtize vyskytovat u anorektalnich malfor-
maci, rektokély, rektalniho prolapsu a rektalniho
viredu.

Anizmus je tieba odlisit od inertniho koneé¢niku.
Za normalnich okolnosti ptisobi kontrakce levého trac-
niku rozepéti rekta a nasledné jeho naplnéni stolici.
Hypotonie v levém tracniku zhor$i zacpu vytvaienou
inertnim kone¢nikem. A neni-li rektalni rozepéti, neni
pak odezva levého tracniku a nedochazi k naplnéni
konec¢niku stolici.

Anizmus ma behavioralni pfi¢inu a podoba se par-
kopréze, coz je termin pro psychogenni fekalni retenci.
Jak jiz bylo uvedeno, je to neschopnost defekovat, kdyz
jsou v okoli jini lidé. Analogicky stav, ktery ovliviiuje
moceni, se nazyva paruréza. Parkopréza se Casto druzi
s parurézou. Synonymem pro parurézu je shy bladder
syndrome (syndrom stydlivého méchyie). V navaznosti
na tento termin Ize pro parkoprézu uzivat jako syno-
nymum shy rectum syndrome (syndrom stydlivého
kone¢niku).

Obstrukéni defekacni syndrom je typem zacpy a je
charakterizovan fragmentovanou stolici, naméhavou
defekaci, pocitem netplného vyprazdnéni, tenezmy,
urgenci, pocitem tihy v panvi a nékdy i nutnosti digi-
talniho vybaveni. Postihuje vétSinou zeny.

Lécba

Prvnim krokem v 1é¢b€ anizmu je uprava diety, tak aby
doslo ke snadnéjsi defekaci. Podava se vlaknina, napf.
psyllium, s dostate¢nym mnozstvim tekutin. Vyprazd-
néni by mélo probihat ve diepu.

Medikamentdzné byly zkouSeny betablokatory, ga-
bapentin a selektivni inhibitory zpétného vychytavani
serotoninu (SSRI).

Dale je doporucovan biofeedback, injekce botulinum
toxinu A (50 jednotek) do m. puborectalis a dokonce
chirurgicka resekce m. puborectalis.

Popisovano je i pouziti rektalnich irigaci, hydroko-
lonoterapie, transanalni elektrostimulace, jogy a psy-
choterapie.
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Definice a klasifikace
Definice

Mentalni anorexie — anorexia nervosa (anorexia,
ae, f.; I an — zbaveni, nedostatek, orexis — dychteni,
zadani, chut) je charakterizovana imyslnym zhubnutim,
které si pacient sam vyvolal a dale je udrzuje. Choroba
je spojena se specifickou psychopatologii, kde strach
ze ztloustnuti a ochablosti tvaru téla pietrvava jakozto
vtirava, ovladava myslenka, takZe pacienti neustale
podvyziva rizné zavaznosti se sekundarnimi endokrin-
nimi a metabolickymi zménami a poruchami télesnych
funkci.

Klasifikace

V DSM-5 (Diagnosticky a statisticky manual dusevnich

poruch) je mentalni anorexie rozd¢lena na:

e typ restriktivni — ztraty hmotnosti je dosahovano
zejména dietami a plstem anebo excesivnim cvi-
Cenim,

e typ purgativni (bulimicky) — ztraty hmotnosti je
dosahovano patologickymi purgativnimi mecha-
nizmy, napf. vyprovokovanym zvracenim nebo
zneuzitim laxativ, diuretik ¢i klystyrd; mohou byt
ptitomny i epizody pfejidani.

Prabéh choroby obvykle provazi interference vice
podtypt, proto je doporuceno vyuzit druh podtypu
pro popis symptomu aktualnich, nikoliv téch dlou-
hodobych.

13 Anorexie

Klara Horackova

Patofyziologie

Mentalni anorexie je stejné jako mentalni bulimie ovliv-
néna vice faktory. Z pohledu zatfazeni se jedna o multi-
faktorialni chorobu z kategorie onemocnéni s bio-psy-
cho-socialnimi okolnostmi. Jednotlivi Cinitelé majici
vliv na onemocnéni se mohou vzajemné ovliviiovat
a jejich ucinek miize byt multiplikovan. Jednotlivé fak-
tory mohou byt také spole¢né pro vétSinu psychickych
onemocnéni z celého spektra poruch pfijmu potravy.

Ackoli to v pfipadé mentalni anorexie nebylo do-
posud prokazano, piedpoklada se, Ze v oblasti biolo-
gickych faktoru maji zna¢ny dopad faktory genetické.
Statisticky vyznamné se objevuje mentalni anorexie
v rodinéch s vyskytem depresivnich poruch, zavislosti
a obezity.

Z psychologickych faktori jsou zkoumany projevy
emoci a charakteristika osobnostnich ryst. Pro pacienty
trpici mentalni anorexii je typicky jejich perfekciona-
lizmus s diirazem na vykon, ktery stfida pocit uzkosti.

V ramci socialnich faktori nebyla doposud obje-
vena konkrétni korelace se specifickou poruchou. Vse-
obecné platny diskurz poukazuje na koncept diet a snahu
o0 az nedosazitelnou Stihlost. Nejohrozen€jsi skupinou
jsou v tomto piipad¢ adolescenti a pfisluSnici urcitych
zajmovych oblasti, jako je napfiklad gymnastika, balet,
modeling apod. Obecné je v zapadni kultufe obézni ¢ast
populace mnohdy ostrakizovana. V neposledni fadé je
tieba zminit, Ze rizikovym faktorem pro rozvoj mentalni
anorexie je i jakakoliv terapeuticka dieta (diabeticka,
bezlepkova).

K socialnim faktortim se fadi také rodinné vztahy.
Ty jsou nyni mimo jiné ovlivnény fazi ,,druhé generace*,
kdy své potomky vychovavaji rodice, ktefi v minulos-
ti trpéli mentalni anorexii, at’ uz u nich byla odborné
diagnostikovana, ¢i nikoliv. Je typické i z hlediska psy-
chologickych faktori, Ze tyto rodiny jsou viiéi okoli
obvykle uzaviené a s charakteristickym ddrazem na
perfekcionizmus a vykonnost.



Anorexie

Vyskyt

Incidence mentalni anorexie je 8/100 000 obyvatel.
Celozivotni prevalence onemocnéni se v zapadni Evropé
a USA pohybuje v rozmezi od 0,5 do 2,2 % u zen. Ve
vétsi mife postihuje zenskou populaci, muzi tvoii jen
10-25 % vsech pfipadii mentalni anorexie.

V poslednich letech zacina inicidlni faze poruchy
jesté pred pubertou. Novym trendem je také zvySujici
se mnozstvi vyskytu poruchy u starSich Zen. Primérna
délka onemocnéni byva 6 let.

Pro pacienty s poruchou piijmu potravy je typické
zatajovani problému a vyhybani se adekvatni odbor-
né péci, proto byva rozsah onemocnéni v populaci
casto podhodnocen.

Klinicky obraz

Nejnapadnéjsim fyziologickym néalezem je extrémni
vyhublost az kachexie, zpiisobena umyslnym a aktiv-
nim snizovanim télesné hmotnosti — at’ uz ve smyslu
redukce energetického piijmu (omezovani az odmitani
jidla), nebo zvyseni energetického vydeje (excesivnim
cvicenim). Pacienti se vétSinou napadn¢ zajimaji o jidlo
a maji zkreslené vnimani télesného schématu. Typicka
je absence nahledu nemoci, tendence problém skryvat,
bagatelizovat a racionalizovat. Klinicky obraz dopliu-
je Casto komorbidni psychiatricka porucha (afektivni
porucha, uzkostna porucha, porucha osobnosti, obse-
dantné-kompulzivni porucha, spektrum zavislosti). Nej-
vétsim psychiatrickym rizikem je pfedevsim suicidium.

K mentalni anorexii se nasledné pfidruzuji tyto té-
lesné poruchy: hypokalemie pii zvraceni, metabolicka
acidoza pii abuzu projimadel nebo hypochloremic-
ka metabolicka alkal6za pii sou¢asném zvraceni, pii
snizeném piijmu tekutin byva zvysena hodnota urey
v krvi, otoky dolnich koncetin v disledku dysproteine-
mie, parotitida nebo perioralni dermatitida pii zvraceni,
zvySena kazivost zubd, periodontitida, zpomalené vy-
prazdnovani zaludku, nadymani, obstipace nebo i pri-
jem z abtizu laxativ, hypotermie, amenorea a infertilita,
neuropatie pfi nedostatku vitaminu B, osteopordza pfi
nedostatku kalcia a fosforu ve stravé, sucha praskajici
ktze a nehty, vypadavani vlast, lanugo, normocytarni
normochromni anemie, leukopenie, trombocytopenie,
vyrazna bradykardie, hypotenze. Déle nachdzime ab-
normality na EKG: snizeni amplitudy komplexu QRS,
prodlouzeni intervalu QT nad 470 ms, atrio-ventriku-
larni blokady, wandering pacemaker, nodalni rytmus.

Pti echokardiografickém vysSetieni je Casto ptritomen
prolaps mitralni chlopné. Nejvetsim nebezpecim je
maligni arytmie — ventrikularni tachykardie, torsades
de pointes, fibrilace komor ¢i akutni srde¢ni selhani,
které je pfi¢inou umrti.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

V prvni fazi onemocnéni pfichdzeji zdanlive zdravi
mladi pacienti ke svému praktickému lékati nebo gyne-
kologovi pro nespecifické somatické obtize vedouci ke
ztraté télesné hmotnosti k vylouceni organické pficiny
obtizi. Pti podezfeni na poruchu pfijmu potravy lze
vyuzit dotaznik SCOFF, ktery ma vysokou senzitivitu
a specificitu pro mentalni anorexii i bulimii. Obecné
plati, ze rychlé odhaleni poruchy, v€asna pomoc a inter-
vence zabrani rozvoji stigmatizace a zlepsuji prognozu
onemocnéni.

Diagnéza typické mentalni anorexie podle
MKN-10 vyzaduje splnéni vSech diagnostickych
kritérii — na rozdil od DSM-5, kde je mozné sta-
noveni diagnézy i podle objektivnich informaci
o umyslném udrzovani podvahy.

Diagnosticka Kkritéria mentalni anorexie podle

MKN-10 (F50.0):

e T¢lesna hmotnost je udrzovana nebo sniZena nej-
méné o 15 % oproti normalu (hmotnosti, kterou by
m¢l jedinec mit vzhledem k véku a vysce).

e SniZeni hmotnosti si zpisobuje jedinec sam tim, Ze
se vyhyba jidlim, ,,po kterych se tloustne®, nebo ze
nadmérné cvici, navozené zvraci, uziva laxativa,
anorektika a diuretika.

e Pfetrvava strach z tloustky a zkreslena pfedstava
o vlastnim téle jako neodbytna, vtirava obava z dal-
Siho tloustnuti, ktera jedince vede ke stanoveni si
velmi nizkého hmotnostniho prahu.

e Rozsahla endokrinni porucha se projevuje u Zen
jako amenorea, u muzti jako ztrata sexualniho zajmu
a potence. Zfejmou vyjimkou je pretrvavani déloz-
niho krvaceni u anorektickych zen, které uzivaji
nahradni hormonalni 1é¢bu.

o Jestlize je zacatek onemocnéni pted pubertou, jsou
pubertalni projevy opozdény nebo dokonce zasta-
veny. Po uzdraveni dochézi ¢asto k normalnimu
dokonceni puberty, avSak menarché je opozdéna.
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e Pokud chybi jeden ze zakladnich ptiznakt (napf.
amenorea), oznacujeme poruchu jako atypicka men-
talni anorexie (kodifikovana dle MKN-10 — F50.1).

V DSM-5 je specifikovana i aktualni zavaznost one-
mocnéni: nejniz$i stupen zavaznosti je uréen u dospé-
lych na zakladé indexu télesné hmotnosti (body mass
index — BMI; tab. 13.1).

Tab. 13.1 Zavaznost mentalni anorexie podle indexu
télesné hmotnosti (BMI)

Zavaznost mentalni anorexie | BMI

BMI = 17 kg/m?

BMI 16-16,99 kg/m?
BMI 15-15,99 kg/m?
BMI < 15 kg/m?

mirna

stredné tézka

tézka

extrémné tézka

Diferencialni diagnostika

Sekundarni anorexie u jinych psychickych onemoc-
néni — mentalni bulimie, depresivni porucha, spektrum
zéavislosti, schizofrenie, manie, demence, organicky
podminéné psychické poruchy, obsedantné-kompulzivni
porucha, dysmorfofobicka porucha, somatiza¢ni porucha
a n€které dalsi neurotické poruchy.

Somaticka onemocnéni — endokrinni poruchy, akut-
ni a chronickd onemocnéni traviciho traktu, nadorova
onemocnéni, hypotalamicka porucha.

Lécba

Lécba byva casto komplikovana zatajovanim ptiznaki,
ambivalenci az iplnym odmitanim 1écby ze strany pa-
cienta a mnohdy i jeho rodiny, nebot’ mohou vyzadovat
jen interni intervenci, a nikoliv adekvatni komplex-
ni terapii ve spolupraci vice odbornikt (psychiatru,
psychologt, internistd, endokrinologti, gynekologt,
stomatologt a specialistli v nutri¢nim poradenstvi).

Prvnim krokem je realimentace a somaticka sta-
bilizace stavu, mnohdy i s nutnosti hospitalizace na
jednotkach intenzivni péce. Dale je nutné nastavit pra-
videlny a energeticky vyvazeny jidelni rezim vedouci
k normalizaci patologickych jidelnich vzorci. Leh¢i
formy onemocnéni mohou byt 1éCeny ambulantné nebo
v dennich stacionafich s komplexnim programem, t€zsi
formy v ramci specializovanych ltizkovych psychiat-
rickych oddéleni.

Aktualné preferované psychoterapeutické pristupy
jsou postaveny na konceptu kognitivné behavioralni
terapie, ktera cili na pacientovu zménu postoje k jidlu,
uznani sebe sama a akceptovani svého téla. Dale je
doporucovana motivaéni terapie, interpersonalni terapie,
rodinna terapie, kognitivni remediace a trénink emoc-
nich dovednosti (cognitive remediation and emotion
skills training — CREST), mentalizace, mind fullness,
katatymné imaginativni psychoterapie, psychodyna-
micka a psychoanalyticka terapie.

Psychofarmakoterapie neni v 16¢bé mentalni ano-
rexie metodou prvni volby. Aktualné zadny dostupny
1€k nedisponuje Gcinky, které by ve vSech piipadech
prevazily riziko nezddoucich tcinkt. Nedilnou soucasti
1é¢by by méla byt psychoterapie. Antidepresiva, pie-
devsim SSRI (fluoxetin, sertralin, citalopram a dalsi),
jsou indikovana pro komorbidni depresivni, uzkostnou
nebo obsedantné-kompulzivni poruchu. Anxiolytika,
zejména benzodiazepiny, je vhodné uzivat jen kratko-
dobé ke zmirnéni tizkosti a strachu z jidla a je zadouci
se jejich podavani vyhnout u pacientl s komorbidni
alkoholovou nebo drogovou zavislosti. Atypicka anti-
psychotika, zvlasté olanzapin, jsou zpravidla pouzivana
pfi zkresleném vnimani vlastniho téla a k odklonéni
obsedantnich myslenek na jidlo, pfi excesivnim cvice-
ni, pfi vyrazné agitovanosti a odporu k 1é¢bé. Ackoliv
u olanzapinu je ¢asto evidovan nezadouci tcinek ve
smyslu zvyseni hmotnosti, byva tomu tak paradoxné
u jinych psychiatrickych onemocnéni nez v indikaci
mentalni anorexie.

Alternativnimi moznostmi terapie jsou neuromo-
dula¢ni metody — repetitivni transkranidlni magneticka
stimulace (rTMS) a transkranialni stimulace stejno-
smérnym proudem — tDCS), které se staly v poslednich
letech trendem a nadé&ji v 1é¢bé dusevnich onemocnéni.
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Definice a klasifikace
Definice

Anorgazmie (anorgasmus, i, m.; ¥. alfa — priv., or-
gasmus — pohlavni vzruSeni, z orgao — bujim) je podle
nejnovejsi definice DSM-5 definovana jako perzistujici
nebo rekurentni opozdéni ¢i uplna absence orgazmu po
normalné€ probehlé fazi sexualniho vzruseni. Také jsou
uzivany terminy female orgasm disorder (FOD) nebo
dysfunkéni orgazmus.

Soucasné musi tato porucha vyvolavat osobni nepo-
hodu (personal distress). Podle klasifikace MKN-10 je
k diagndze nutné také trvani poruchy dosazeni orgazmu
alespoil Sest mésicu.

Klasifikace

Podle vzniku 1ze anorgazmii klasifikovat na primarni
(celozivotni) a sekundarni (ziskanou); podle ptivodu
pak na situacni (selektivni) a generalizovanou.

14 Anorgazmie

Petra Vrzackova

Patofyziologie

Primarni orgastickou dysfunkci trpi necastéji zeny ve
veéku 18-24 let. To lze vysvétlit nedostatkem sexual-
nich zkuSenosti a niz§im poctem zkusenych sexualnich
partnert. Sekundarné mize anorgazmie vzniknout na
zakladé chronického onemocnéni (malignity, afektivni
poruchy) a jeho 1écby (onkologicka lécba, antidepresivni
terapie a jiné — tab. 14.1).

Negativni vlivy na vznik orgastické dysfunkce shr-
nuje tabulka 14.2.

Vyskyt

Anorgazmie je po poruchach sexualni touhy druhou nej-
Castéjsi sexualni dysfunkci u Zen. Primarni anorgazmie
se vyskytuje v Ceské republice asi u 8 % Zen. Problém
s dosazenim orgazmu v poslednich 12 mésicich uvedlo
v americké studii 25 % zen ve véku 18-59 let, v Britanii
29 % dotazanych ve stejné vekové kategorii, pficemz
u 13 % z nich byla diagnostikovana anorgazmie.

Tab. 14.1 Léky s negativnim ucinkem na orgazmus zeny

tricyklicka antidepresiva

klomipramin, desipramin, imipramin

selektivni inhibitory zpétného
vychytavani serotoninu (SSRI)

fluoxetin, paroxetin

cave: sexudlni dysfunkce muGze
pretrvavat az u dvou tfetin
pacientek i po vysazeni [é¢by

inhibitory monoaminooxidazy

fenelzin

benzodiazepiny

diazepam, alprazolam

antipsychotika

thioridazin, chlorpromazin, sulpirid,
risperidon

antihypertenziva metyldopa
opiaty metadon
rekreacni drogy extaze opozdény orgazmus




Anorgazmie

Tab. 14.2 Negativni vlivy zapficinujici vznik orgastické dysfunkce

vliv partnera

partnerdv zdravotni stav a sexualni dysfunkce

vliv sou¢asné pfitomnych sexuélnich
dysfunkci

poruchy sexudlni touhy a vzrusivosti, dyspareunie

vliv vztahu
nesoulad

nedostatky v komunikaci, diskrepance v pottrebé sexudlniho vybiti, partnersky

individualni rizikové faktory

depresivni a Uzkostny syndrom, télesné postizeni, sexudlni trauma v anamnéze

kulturni a ndbozenské vlivy

prohibice sexudlni aktivity

chronické onemocnéni/medikace

malignity, afektivni poruchy (depresivni a izkostny syndrom)

Klinicky obraz

Zeny trpici anorgazmii maji problémy s absolutni ne-
ptitomnosti vyvrcholeni nebo jeho snizenou frekvenci,
intenzitou ¢i vyznamnym prodlouzenim doby k jeho
dosazeni. Obtize se vyskytuji pii jakékoli formé sexualni
stimulace. Casto pocituji nespokojenost s timto stavem
a napéti. Souc¢asné mohou uvadet zlost na partnera,
bolesti hlavy, nespavost ¢i bolesti v podbtisku, které
se projevuji ihned po neuspokojivé sexualni aktivité
nebo nasledné pretrvavaji delsi dobu. Sekundarné se
mohou projevit neurotické ptiznaky, citové ochladnuti
a vyhybani se sexu. V somatické oblasti byva popisovan
také syndrom panevni kongesce.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Anorgazmii diagnostikujeme dle kritérii DSM-5 na
zakladé podrobné sexualni anamnézy. Pacientka si sté-
zuje na minimalné Sest mésicll trvajici tiplnou absenci
¢i oslabenou intenzitu a frekvenci orgazmu, a to i za
ptitomnosti dostate¢ného sexualniho vzruseni, a tato
situace ji osobné vadi.

Diferencialni diagnostika

Je dulezité objasnit stavy, kdy je Zena normalné orgas-
ticka béhem masturbace a chybi pouze komunikace
a disledné vedeni partnera k dosazeni vyvrcholeni
i béhem spole¢nych sexualnich aktivit. Dale je tieba
vyloucit anorgazmii jako nasledek nedostate¢né sexu-
alni stimulace.

Anorgazmie se mize sekundarn€ vyvinout pii 1é¢-
bé selektivnimi inhibitory zpétného vychytavani
serotoninu (SSRI), antipsychotiky ¢i antiepileptiky.

Anorgazmie muize ¢asto vzniknout také na podkladé
jiné sexualni dysfunkce — poruchy sexudlni vzrusivosti
¢i bolesti spojenych se sexualni aktivitou.

Lécba

V ramci lécby anorgazmie je jako metoda prvni volby
vyuzivéana psychoterapie. U primarni anorgazmie se
Siroce uplatiiuje fizend masturbace (directed masturba-
tion), pii které je zena v nékolika krocich vedena k efek-
tivni stimulaci genitalu. Studie prokazaly, ze frekvence
masturbaci pozitivné koreluje se schopnosti dosazeni
orgazmu. Zakladnim pfedpokladem je edukace vizualni
a taktilni identifikace zevnich pohlavnich organti a na-
sledné vedeni k ti¢inné stimulaci erotogennich oblasti.
V zévérecné fazi je idealni pfitomnost partnera, kdy Zena
odbourava tzkost z jeho piitomnosti a spole¢né se uci
vytvaret intimni prostiedi a i¢innou sexualni stimulaci
k dosazeni jejiho uspokojeni. V rdmci nacviku je vhodné
pouceni ohledné lubrikant a erotickych pomtcek ke
zvyseni vzrusivosti a dosazeni orgazmu. Nekteré zeny
profituji z kombinace biblioterapie a vhodného porno-
grafického materialu.

V ramci sexualni terapie sekundarni anorgazmie
se vyuziva nacviku polohy zvysujici drazdéni klitorisu
a parauretralni oblasti (coital alignment technique). Part-
nerka je v tomto pripadé v poloze na zadech a partner
je instruovan tak, aby pii zasunuti penisu do pochvy
presunul své t&zisté vice nahoru a dopiedu vuci zené.

U onkologickych pacientek se terapie soustiedi na
redukeci tizkosti a edukaci koncentrace z neerotickych
vjemt (ptehnané sebepozorovani, izkost, obavy z ne-
schopnosti uskutecnit sexualni styk, pocity trapnosti
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a viny) na erotické (pocity slasti, vzajemné intimity
a davery).

Farmakologicky pristup je v rimci 1é¢by anorgazmie
zatim velmi omezeny a studiemi minimaln€ ovéteny.
Pii antidepresivni terapii byla urcita i¢innost sledova-
na u bupropionu a nefazodonu, studie se sildenafilem
ukazaly kontroverzni vysledky.

Pokud je podezieni na orgastickou dysfunkci v na-
vaznosti na chronickou 1é¢bu, je mozné, po vylouceni
jinych vlivii, pokusit se o Gipravu medikace. Rada ne-
zadoucich Géinka je zavisla na davce 1éku. U nékte-
rych antidepresiv (trazodon, moklobemid, bupropion),
antipsychotik (lamotrigin) ¢i antiepileptik (quetiapin,
aripiprazol, olanzapin) byl prokézan bud’ zadny, nebo
jen minimalni vliv na sexualni funkce.

Alternativni 1écba zahrnuje jogu, akupunkturu, ma-
saze, relaxacni techniky, homeopatii a ¢inskou medicinu.
Studie zaméfené na tyto metody byly provadény piede-

v§im u onkologickych pacientek, u kterych byl sledovan
subjektivni pokles obtizi pfi nezadoucich ucincich on-
kologicke 1écby a zlepSeni celkového psychického stavu
vcetné schopnosti vyrovnat se s novou Zivotni situaci.
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Definice a klasifikace
Definice

Anosmie (anosmia, ae, f.,; . alfa — priv., osme — cich)
je uplna ztrata ¢ichu.

Hyposmie (hyposmia, ae, f-; 7. hypo — pod, osme —
¢ich) je castecna ztrata ¢ichu nebo snizena Cichova
ostrost.

Hyperosmie (hyperosmia, ae, f.; . hyper — nad,
zvetSeni, nadbytek, osme — ¢ich) je chorobné zvySeni
¢ichového vjemu, ktery je pocitovan nepfijemneé.

Parosmie (parosmia, ae, f.; I para — odchylny,
osme — cich) je kvalitativni porucha ¢ichového vjemu,
kdy ¢ichovy vjem neodpovida ¢ichané latce; poruchu
je mozné charakterizovat téz jako ¢ichovou iluzi.

Kakosmie (cacosmia, ae, f.,; . kakos — Spatny, zIy,
osme — cich) je patologické vnimani nepfijemnych pa-
chti.

Fantosmie (fantosmia, ae, f.; V. fantasma — vidina,
prelud, osme — ¢ich) jsou kratké ¢ichové halucinace.

Klasifikace

Poruchy ¢ichu Ize klasifikovat podle patofyziologie na:

e poruchu transportu pachové molekuly k neuroepi-
telu,

e poruchu na Grovni receptorovych bipolarnich neu-
rond,

e poruchu zpracovani signalu v centralnim nervovém
systému.

” Vsechny poruchy ¢ichu jsou subjektivni, tudiz velmi
obtizn¢ klasifikovatelné!

15 Anosmie

Jaroslav Macasek

Patofyziologie

Poruchy ¢ichu souviseji s anatomii a fyziologii cichové-
ho percepéniho systému, ktery se sklada z bipolarnich
neuronti lokalizovanych v ¢ichovém neuroepitelu stropu
nosni dutiny a pokrytych vrstvou hlenu. Z téchto neuro-
nl sméiuji axony do ¢ichovych bulbl umisténych pod
frontalnimi laloky na lamina cribrosa, kde dochazi ke
konvergenci v tzv. glomerulech, z nich pak jsou formo-
vany nervové drahy smétujici do limbického systému
a mozkové kury.

Na zékladé tohoto uspofadani lze poruchy ¢ichu
délit podle lokalizace na tfi zdkladni skupiny (transport
pachové molekuly k neuroepitelu, receptorové bipolarni
neurony, zpracovani signalu v centralnim nervovém
systému — viz klasifikace).

Vyskyt

Anosmie postihuje 1 % lidi ve véku pod 60 let a jiz
50 % lidi ve véku nad 60 let.

Klinicky obraz

Pacient nereaguje na ¢ichové podnéty. Duivod, pro ktery
nemocny vyhleda 1ékafte, je v§ak vétsinou jiny. U lidi
je Cich velice tizce spojen s chuti — spole¢né vytvaieji
kompletni smyslovy vjem pfi piijmu potravy ¢i tekutin.
Proto prvni obtizi pacientll s poruchou ¢ichu byva de
facto porucha vnimani chuti. U zen pfetrvavaji normalni
¢ichové funkce do pozdéjsiho véku nez u muza.

K poruse ¢ichu se (podle pticiny) pridavaji i jiné
symptomy. Pfi traumatech lebky, coz je velmi Casta
ptic¢ina anosmie u déti, je pfitomna bolest hlavy, lik-
vorea (odtok mozkomiSniho moku pfi poruseni dura
mater), muze byt krvaceni z nosu a brylovy hematom.
U dospélych je velmi Castou pfi¢inou virova infekce
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(influenza, HIV), takze k anosmii se pfidruzuji typické
pfiznaky virovych onemocnéni. Pfi ryme a sinusitidé
byva pfitomno kychani, pocit plného nosu, sekrece
z nosu a bolest hlavy.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

V diagnostice poruch ¢ichu je dulezité ptedevsim rozli-
Seni mezi traumatickymi a netraumatickymi pfi¢inami
anosmie. Jako vzdy je dilezité spravné ziskani anamné-
zy, rozbor nejen vlastni ztraty ¢ichu, ale i doprovodnych
ptiznakd, jako jsou odtok likvoru pfi traumatech hlavy,
bolest hlavy pii traumatu i sinusitidé, pocit plného nosu
pii rymé i atopie pii alergické rinitidé, chrapani pii
nosnich polypech, neurologickd symptomatologie pfi
centralnich pfi¢inach atd. Pro rozliSeni moznych pfi-
¢in jsou zdsadnimi vySetfenimi otorinolaryngologickeé,
neurologické a zobrazovaci.

P1i vySetieni ¢ichu se postup nelisi: ziskani anamné-
zy a zakladni laboratorni vySetfeni (krevni obraz a ob-
vyklé biochemické parametry), nasleduje vysetieni
otorinolaryngologické se zamétenim na nosni dutinu,
vySetfeni neurologické, véetn¢ zkousky ¢ichu aroma-
tickymi latkami. Cichova zkouska se provadi pii za-
vienych (zakrytych) o€ich a obturaci jednoho nosniho
pruduchu — pacient rychle za sebou ¢icha ke vzorkiim
a pojmenovava je (aromatické, drazdivé, ,,chut'ové*
latky).

Dale se provadi rentgen Ibi, zejména k rozpoznani
fraktury nebo zanétu dutin; v diagnostice zvlasté cen-
tralnich pfi¢in anosmie je dilezité vySetieni CT a MR
nebo EEG.

Diferencialni diagnostika

Oboustranna porucha ¢ichu — Pfi rozboru pficin lze
postupovat podle patofyziologického podkladu anosmie
(viz klasifikace a patofyziologie):

e porucha transportu pachové molekuly k neu-
roepitelu a porucha na drovni receptorovych
bipolarnich neuroniu:

— akutni onemocnéni hornich cest dychacich,
— alergicka ryma,

— chronicka ryma,

— koufenti,

— abuzus kokainu,

sinusitida,

— nosni polypy,

— 1ékova toxicita (kaptopril, penicilamin),

— virové infekce (influenza, HIV);

e porucha zpracovani signalu v centralnim ner-
vovém systému:

— fraktura lebni baze,

— meningeom 7. olfactorius (pii atrofii n. opticus
poruchy vidéni, méstnava papila na druhé stra-
ng),

— nador hypofyzy (napf. sou¢asné nadmérny
vzrust, Cushingiiv syndrom, impotence),

— bazilarni meningitida,

— absces mozku,

— aneuryzma arterii predni ¢asti Willisova okruhu,

— nadory (zména Cichovych vjemd, epilepsie, psy-
choza),

— alkoholizmus,

— deprese,

— hypotyredza,

— diabetes mellitus,

— Alzheimerova demence,

— Parkinsonova nemoc,

— Kallmanntv syndrom (kongenitalni onemoc-
néni hypotalamické funkce a snizené pituitarni
gonadotropni aktivity, kdy jde o spojeni hypo-
gonadizmu, eunuchoidizmu a anosmie),

— malnutrice (deficit vitaminu B,, a zinku).

Jednostranna porucha ¢ichu — Zpravidla se jedna
o lokalni zmeény v hornich dychacich cestach (nosni
priduchy, nosohltan).

Lécba

Specificka 1écba anosmie neexistuje, terapie je zamétena
na odstranéni pficiny, a to od 1écby antialergické az po
neurochirurgické feseni nadoru CNS (viz téz kap. 126
Poruchy ¢ichu).
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Definice

Anozognozie (anosognosia, ae, f.; 7. alfa — priv.,
7. nosos — nemoc, gnosis — pozndni) — nozoagnozie
je neschopnost nemocného vnimat vlastni nemoc,
neschopnost ndhledu na nenormalnost vlastniho du-
Sevniho nebo télesného stavu, neznalost nebo popteni
neurologického deficitu; z §irsiho hlediska se jedna
o0 ignoranci piitomnosti chorobného stavu. Agnozie je
porucha poznavacich funkci.

Jedna se o zavazny ptiznak. Na rozdil od popieni
(coz je psychologicka porucha) ma svij patofyziolo-
gicky korelat. Zasadni vyznam ma predevsim u poruch
dusevnich (u psychéz, tézkych depresi, melancholii,
manie, pii syndromu demence u Alzheimerovy choroby,
konverznich reakcich) a poruch neurologickych — pfi
organickych mozkovych 1ézich.

Anozognozie muze byt globalni nebo selektivni,
totalni ¢i parcialni. V pribchu ¢asu se mize ménit
a umozinuje urcit vyvoj choroby a prognozu. Z klinické-
ho hlediska je tieba rozliSovat pocit choroby a nahled
choroby (nozognozie).

Prvni zminka o chybéni ndhledu na neurologické
onemocnéni pochazi z dob starovékého Rima: Seneca
(Liber V, Epistula IX) popisuje piipad slepé Zeny, ktera
odmitala svou slepotu. V 1ékatské literatute se termin
objevuje poprvé v roce 1914, kdy ho popsal francouzsky
neurolog Babinski. Koncept vychazi z pozorovani paci-
entl s 1ézi nedominantnich parietalnich lalokd, pticemz
nékdy dochazi k subjektivnimu nerozpoznani kontra-
lateralni paralyzy. Tento termin byl zasadné rozsiren
o poruchy paméti jako konstantni ptiznak poskozeni
mozku a jeho dysfunkce.

V ramci psychiatrickych stavi doslo v pribéhu uply-
nulych 25 let k posunu v konceptu chapani ndhledu
chorobnosti:

e nahled nemoci dichotomicky: pfitomnost nebo ne-
pfitomnost,

16 Anozognozie

Jakub Albrecht

e jednorozmérna skala ndhledu: od Gplného popieni
(stupeni 1) po pravy emocionalni vhled (stupeii 6);
tento model v sobé zahrnuje porozuméni kauzal-
nim spojitostem vnitinich faktorti a vnéjsich faktort
onemocnéni,

e multidimenzionalni modely nahledu (,,biomedicin-
sky model*),

e socio-kulturni modifikace multidimenzionalnich
modeli a koncept ,,narativniho nahledu* (pacient
zasazuje své onemocnéni do vlastniho bio-psy-
cho-socialniho konceptu a zivotnich udalosti).

Klasifikace

Antoniiv-Babinského syndrom — Jedna se o ztidkavy
ptiznak poskozeni okcipitalnich laloku, kdy je u po-
stizenych pfitomna kortikalni slepota — hemianopie.
Pacienti jsou vSak pies veskeré dikazy presvédceni, ze
vidi. Tento stav vede ke konfabulaci a behavioralnim
porucham.

Babinského anozognozie levostranné obrny téla —
Objevuje se u levostranné hemiplegie pti postizeni pravé
hemisféry; nemocni si deficit neuvédomuyji a pfi posta-
veni padaji.

Gerstmanniiv syndrom — Nejcastéji se projevuje
pfi 1ézi parietalniho laloku gyrus angularis dominantni
hemisféry. Jedna se o kombinovanou poruchu, pfitom-
na je prstni agnozie (neschopnost pojmenovat prsty),
porucha pravolevé orientace, alexie a akalkulie.

Autotopagnozie — Autotopagnozie je neschopnost
rozliSovat jednotlivé ¢asti vlastniho téla (Ilevou od pravé
apod.), porucha télesného schématu (parietalni korové
1éze).

Astereognozie — Astereognozie znamena neschop-
nost rozpoznat pohmatem pfedméty pii zavienych ocich.
Také u této poruchy je pficina v 1ézich parietalnich ko-
rovych oblasti.

Anozodiaforie — Jedna se o emoc¢ni lhostejnost
k vlastni chorobég, chybéni citového doprovodu chovani.
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Prozopagnozie — Prozopagnozie je charakterizovana
jako porucha rozpoznavani tvaii, zatimco rozpoznavani
predmeéti mtize byt relativné intaktni. Ac¢koliv jednotlivé
ptipady byly popsany jiz Jacksonem a Charcotem, prvni
uziti tohoto terminu se datuje az do roku 1947 (uzil ho
némecky neurolog Bodamer). Lokalizace poskozeni
v mozku je vétSinou v gyrus fusiformis temporalnich
lalokti. Rozlisujeme formu aperceptivni (porucha systé-
mu poznavani obliceje), asociativni (porucha zpracovani
vzpominky na osoby — porucha paméti) a vyvojovou
(nemé podklad v organické mozkové 1ézi), ktera ma
familiarni vyskyt.

Postkontuzni a postencefaliticky syndrom — U pa-
cientl muze dojit ke ztraté paméti (amnézii), a tudiz
k popteni probéhlého onemocnéni.

Anozognozie v ramci syndromi demence — Je
narusena predevsim vstipivost paméti a nemocny ne-
nahlizi svij stav. Pii demenci u Alzheimerovy choroby
je pomérné brzy naruSena osobnost a aktivity denniho
zivota, onemocnéni je plynule progresivni. Nemocni
maji obvykle tendenci nadhodnocovat své schopnosti,
coz ¢asto vede k poskozeni zdravi sekundarnimi me-
chanizmy.

U demenci vaskularni etiologie dochazi casto ke
schodovitému zhorSovani kognitivni vykonnos-
ti (napft. dal§imi mikroinfarkty CNS) a nahled na
onemocnéni byva zachovan az do pozdnich stadii
nemoci, ¢ast¢jsi jsou afektivni poruchy (predevsim
deprese).

Patofyziologie

Anozognozie patii mezi gnostické poruchy, které souvi-
seji s poruchou korovych analyzatort pfi neporusenosti
smyslovych organii.

U pacientd trpicich demenci pti Alzheimerove cho-
rob¢ s anozognozii svého stavu bylo prokazano snizeni
krevniho prutoku v pravych frontalnich oblastech a toto
snizeni pozitivné korelovalo s tizi postizeni. Dal§imi
ptiznaky je naruseni kognitivnich funkci, pfedevsim
dysexekutivni syndrom a extrapyramidové ptiznaky.

U schizofrenie nejspiSe souvisi také s poskozenim
frontalnich lalokd. Patofyziologicky mechanizmus je
tedy zfejmeé obdobny.

U pacientt trpicich afektivnimi poruchami (depre-
se, manie) je oblasti funkéni poruchy zfejmeé piedni
cingulum.

U pacientil po prodélaném iktu s anozognozii jsou
nejcastéj§imi nalezy 1éze v temporoparietalnich oblas-

v

bazalnich ganglii.

Anozognozie velmi Casto doprovazi afazii, prede-
vS§im senzorickou Wernickeovu afézii (postizeni Brod-
mannovy arey 22, posteriorni gyrus temporalis superior
dominantni hemisféry). Re¢ je zachovala, ale postizeny
pouziva ndhodna slova a novotvary. Projev je nesrozu-
mitelny. Nemocny toto nevnima, nedokaze porozumet
feci a nedovede Cist psany text.

Vyskyt

Pritomnost anozognozie se popisuje v 10—18 % piipada
hemiplegii nebo hemiparéz. Je velmi konstantnim nale-
zem pii demencich u Alzheimerovy a Pickovy choroby,
kde souvisi s postizenim frontalnich laloki, na rozdil
od demenci vaskularni etiologie nebo atypické Parkin-
SONoOvVy nemoci.

U psychotickych onemocnéni ¢i pii bipolarni
afektivni poruse a u poruch osobnosti je anozognozie
pravideln¢ popisovana predevsim pii prvnim vyskytu
onemocnéni. Soucasti terapie je potom také edukace
o vlastnim onemocnéni.

Opakované byla popsana spojitost mezi depresivni
poruchou, jeji tizi a vyskytem anozognozie, a to u de-
presivniho syndromu s psychotickymi pfiznaky (mik-
romanické bludna produkce).

Klinicky obraz

Spole¢nym klinickym znakem anozognozie je nevy-
vratitelné pfesvédceni dosahujici bludné hloubky, za
blud se v§ak samo o sob¢ nepovazuje. Jedinec se chova
tak, jako by mu nic nebylo. Odmita 1é¢bu, nespolupra-
cuje. Muize byt i agresivni, protoze neciti, Ze potfebuje
pomoc.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Jelikoz se jedna o ptiznak spojujici vice klinickych
jednotek, je nezbytné patrat po patofyziologickém ko-
relatu. Vhodné je provedeni neurologického, popiipadé
psychiatrického vysetfeni doplnéného psychologickym
vysetfenim pomoci testovych baterii (Rorschachiv test
apod.).

Pfic¢inu poruchy mtize osvétlit také elektroencefalo-
grafie. Z pomocnych vySetieni jsou uzitecné zobrazovaci
metody, pfedev§im CT mozku, eventualné MR, kdy
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patrame po strukturalnich zménach popsanych v pred-
chazejicim textu.

Diferencialni diagnostika

V diferencialni diagnostice anozognozie je potieba pa-
V ptipadé reakci na zavazny stres, disociativnich poruch,
dekompenzaci osobnostnich charakteristik a podobné
vsak konecnou diagndzu muze stanovit az komplexni
psychiatrické vySetieni.

Lécba

Empirické studie u psychiatrickych pacientti potvrzuji,
ze pii zavaznych dusevnich chorobach je nedostatek
nozognozie signifikantné asociovan s I1ékovou non-
compliance a ¢astéjSimi rehospitalizacemi. V téchto
ptipadech je na misté dlouhodoba hospitalizace s 1é¢bou
zakladniho onemocnéni. Pfiblizné u 15 % nemocnych
je nezbytné ji indikovat i proti vuli pacientd, a to pfe-
devsim téch, ktefi zcela odmitaji 1écbu, jevi znamky
zavazné duSevni nemoci a jsou nebezpecni sobé nebo
svému okoli.

Dalsim faktorem ovliviiujicim terapii stavt spo-
jenych s chybénim nahledu na vlastni onemocnéni je
kognitivni deteriorace. V ptipadé demence se jedna
o chronicky progredujici smrtelné onemocnéni, které
zvysuje morbiditu i mortalitu, u nemocnych je snizena
dusevni vykonnost. Tito pacienti potiebuji Iékatskou
péci, a to opét i proti své vili, nejsou-li schopni na-
hlédnout svij stav.

U neurologickych pacientii neni znama zadna dlou-
hodoba terapie. Byva popisovan kratkodoby uspéch
pti pouziti kalorického testu pfi unilateralnim neglect
syndromu, ktery docasn¢ zlepsi ndhled poruchy. Neni
zcela jasné, jaky je mechanizmus t¢inku. Vhodnd mize
byt kognitivné behavioralni terapie.

Obecné lze Fici, ze vytvoreni nahledu na onemoc-
néni je obtizné jak pro nemocného, tak pro osetiujici
personal, proto je potieba pii oSetfovani téchto pacientt
predevsim trpélivost a dtvéra.
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Definice a klasifikace
Definice

Apnoe (apnoe, es, apnoea, ae, f.; . alfa — priv., pnoia —
dech, dychani) je zéastava (zastaveni) dychani. Dolni
hranice trvani zéstavy dechu (apnoe/apnoicka pauza)
je udavana jiz po 10 sekundach.

Klasifikace

RozliSujeme termin apnoe jako zastavu dychéani bez
jeho obnovy a apnoickou pauzu, kdy po urcitém Case
dochazi k obnové dychani. Apnoe lze klasifikovat na-
sledovné:

1. apnoe centralni:

e pii poruse funkce dechovych center:

— farmakologicky utlum dechového centra
(napft. opiaty),
toxicky utlum dechového centra (alkohol,
jiné intoxikace),
— anoxie dechového centra (zastava obéhu,

asfyxie),

— poskozeni dechového centra (Uraz, krvéaceni,
otok, zanét, ischemie, degenerativni zmény),
vady dechového centra (napf. nedostatecné
vyvinuta axodendriticka spojeni respiracnich
neuront — u nedonosenych déti, Ondinina
kletba),

— poskozeni proximalni kréni michy (uraz,
otok, zanét);

e pfi poruse chemorecepce:

— typicky u nemocnych s globalni respira¢ni
insuficienci,

— pfi neadekvatni oxygenoterapii a u téchto
pacientl ndsledné vzniklym odstranénim
hypoxemického stimulu k ventilaci;

e apnoe volni;

17 Apnoe
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2. apnoe obstruktivni:

e pfi obstrukci dychacich cest — nejcastéji pii ztraté
svalového tonu (bezvédomi z rozli¢nych pficin,
obstrukéni spankova apnoe);

3. apnoe periferni:

e pfi poSkozeni nervovych kofent a perifernich
nervu — akutni zanétliva demyelinizujici poly-
neuropatie (syndrom Landryho-Guillaina-Bar-
rého-Strohla),

e pii poskozeni nervosvalového pfenosu — farma-
koterapie (relaxace), autoimunitni onemocnéni
(myasthenia gravis),

e pfi posSkozeni svalu (myopatie);

4. apnoe smiSené:

e nejcasteji jako kombinace apnoe centralni a ob-

struktivni.

Patofyziologie

Apnoe je piesnéji zastavou proudu plynu (vzduchu)
v dychacich cestach. Pro potieby diagnézy obstruké-
ni spankové apnoe je apnoe klinicky definovana jako
obstrukéni dechova ptihoda trvajici alesponi 10 sekund
s kompletni obstrukci hornich cest dychacich (tj. rezidu-
alni pratok vzduchu pod 20 % piedchozich normélnich
dechovych cykld). K tomu, aby byl zabezpecen proud
plynu v dychacich cestach (jak pfi nadechu, tak pti
vydechu), je nezbytné fungovani v§ech regula¢nich
a efektorovych slozek, které se na dechovém cyklu po-
dileji, a to v&etné jejich spravné koordinace. Jednotlivé
zakladni slozky, které se podileji na zabezpeceni proudu
plyni v dychacich cestach jsou:
e mozkova kiira — moznost volni regulace dechového
cyklu,
e mozkovy kmen — prodlouzena micha, Varoliiv most:
— dechova centra (inspiracni a exspiracni neurony),
— centralni chemoreceptory,
— retikularni formace (védomi),
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e periferni chemoreceptory — bifurkace karotid, ob-
louk aorty,

e micha — motoneurony nervovych vlaken nervii, které
inervuji dychaci svaly,

e periferni nervy — motoricka inervace branice (nervus
phrenicus), motoricka inervace ostatnich dychacich
svall (napf. nn. intercostales), véetné pomocnych,

e periferni nervy — mechanoreceptory hrudni stény,
plicni a intersticialni,
nervosvalovy pienos,
dychaci svaly,

e prichodnost dychacich cest.

Jakéakoliv porucha na trovni nékteré z vyse uvedenych
Casti systému muiize vést k zastavé proudu plynu v dy-
chacich cestach: nemoznost volni ventilace, utlum nebo
poskozeni dechovych center, Gtlum centralnich nebo
perifernich chemoreceptori, poskozeni michy v oblas-
tech motoneuronti nervu, které inervuji dychaci svaly,
poranéni nervt inervujicich dychaci svaly, zablokovani
nervosvalového pfenosu, poskozeni dychacich svalt
(myopatie), nepriichodnost dychacich cest ¢i jejich kom-
binace (obstrukce dychacich cest spojena s itlumem
dechovych center).

Vyskyt

Urcit vyskyt apnoe pii existenci volni apnoe a skutec-
nosti, ze apnoe je jednim ze znakli smrti, je zcela nemoz-
né. U syndromu obstrukéni spankové apnoe je udavan
vyskyt v populaci mezi 2 az 4 %. V nékterych skupinach
pacientil (napf. nemocni s hypertenzi) je vSak vyskyt
syndromu obstrukéni spankové apnoe mnohem vyssi.

Klinicky obraz

” Klinicky obraz apnoe je charakterizovan nepfitom-
nosti proudu vzduchu v dychacich cestach.

U centralnich, perifernich ¢i smiSenych forem apnoe
neni pfitomno dychaci Gsili, zatimco u obstruktivni
apnoe pritomno byt mize, neni v§ak schopno pii ob-
strukci dychacich cest generovat proud vzduchu v dy-
chacich cestach. Nepfitomnost vymény plynt v dy-
chacich cestach s sebou pfinasi zastavu vymény plynt
na alveolo-kapilarni membrané s naslednym poklesem
saturace krve kyslikem (rozvojem cyandzy) a vzestupem
mnozstvi oxidu uhli¢itého v krvi. Hypoxemie v prvni
fazi vede k tachykardii, ktera vSak pti del$im trvani
pfechazi do bradykardie a zastavy obéhu. Méné Cas-

to muze hypoxemie vznikla zastavou vymény plynt
(nejcastéji v terénu dalsich patologickych jevl) vést
1 k jinym poruchdm rytmu. V zavislosti na délce trvani
apnoe a stavu organizmu pfed vznikem apnoe se tak
mizeme setkat s rozlicnym klinickym obrazem.

U nemocnych se syndromem spankové apnoe
nasledné ptistupuji nékteré dalsi symptomy, jako je
zejména Spatny spanek, chrapani, zvySena inavnost
a spavost v prib¢hu dne, zmény nalady, kognitivni zmé-
ny, poruchy sexualnich funkeci ¢i deprese. Obstrukéni
spankova apnoe predstavuje jeden z vyznamnych rizi-
kovych faktorti vyskytu zavaznych kardiovaskularnich
onemocnéni.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

V objektivnim nalezu je patrna nepfitomnost proudu
vzduchu v dychacich cestach spojena s neptitomnosti
ventilace plic. Syndrom obstrukéni spankové apnoe
je definovan prikazem obstrukéni spankové apnoe
v kombinaci s klinickymi zndmkami (jinak nevysvét-
litelnd nadmérna spavost v prubehu dne a/nebo jinak
nevysvétlitelné chrapani/gasping/inava v pribehu dne/
zhor$ena koncentrace/neosvézujici spanek/nocni pro-
bouzeni). K diagnostice spankové apnoe vyuzivame
specializovana vysetfeni ve spankovych laboratofich.

Diferencialni diagnostika

U obstrukéni apnoe mize byt dychaci usili (nikoliv

vSak proud vzduchu a ventilace plic) patrné. V klasic-

kém ptipadé je ziejma cyandza a vySe popsané poruchy
rytmu, pii déletrvajici apnoi pristupuje zastava ob¢hu,
neni-li vsak tato jeji vlastni pfi¢inou. Apnoe centralni-
ho typu (nepiitomnost dechového usili a proudu vzdu-
chu v dychacich cestach) je jednou ze znamek zastavy
ob¢hu a smrti (viz kap. 155 Smrt).

Specialni formy apnoe, dechové vzory s vyskytem
apnoe:

e volni apnoe — nejdelsi dokumentovana staticka
apnoe (disciplina freedivingu) je 11 minut 35 sekund
umuze a 9 minut 2 sekundy u Zeny; vubec nejdelsi
zaznamenana apnoe, av§ak po pfedchozi hyperoxy-
genaci a hyperventilaci, je v sou¢asnosti 24 minut
3,35 sekundy u muze a 18 minut 32,59 sekundy
u Zeny,



Apnoe

o obstruk¢ni spankova apnoe,
e Cheyneovo-Stokesovo dychani — epizody hyper-
ventilace stfidajici se s apnoickymi pauzami.

Lécba

Zakladem 1écby apnoe je zprichodnéni a zajisténi dy-
chacich cest (vSechny typy apnoe) a v pfipad¢ potieby
(apnoe s pfitomnou centralni nebo periferni slozkou)
ventilacni podpora — uméla plicni ventilace. V ptipadé
syndromu obstrukéni spankové apnoe je pak metodou
volby ventilace s pozitivnim pfetlakem v dychacich
cestach. Neopominutelnou soucasti 1écby je terapie
zakladniho onemocnéni, které vedlo ke vzniku apnoe.
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Definice a klasifikace
Definice

Ascites (ascites, ae, m.; 7. askites — vodnatelnost,
askos — méch, pytel, vak) je stav, kdy je v duting btisni
pritomna tekutina. U muzi se jedna vzdy o patologii,
u zen muze byt fyziologicky pfitomno az 20 ml tekutiny
v zavislosti na menstrua¢nim cyklu.

Klasifikace

Klinicky se ascites klasifikuje podle mnoZstvi tekutiny,
ktera je pfitomna v peritonealni duting, na:

e ascites patrny pouze zobrazovacimi metodami,

e ascites zjistitelny fyzikalnim vySetfenim,

e ascites tenzni.

Podle pticin vzniku se ascites déli na:

e cirhoticky,

e necirhoticky — karcinomat6za peritonea, difuzni
metastatické postiZeni jater, hepatocelularni kar-

Tab. 18.1 PfiCiny portalni hypertenze

18 Ascites
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cinom, tromboza portalni zily, Buddav-Chiariho
syndrom, chyldézni ascites pfi malignim lymfomu,
srdecni selhani, nefroticky syndrom, tuberkuloza,
ascites pii infekci chlamydiové, kokcidiomykotic-
ké a gonoroické — Fitz-Hughtiv-Curtistiv syndrom
(FHC syndrom — infek¢ni perihepatitida, infekce
jater a panve, zanét panve a branice, akutni salpin-
gitida), ascites pankreatického a bilidrniho ptivodu.

Patofyziologie

Patofyziologie vzniku ascitu je komplexni a jesté ne ve
vsech aspektech zcela objasnéna. Rozhodujicimi faktory
jsou portalni hypertenze (hypervolemie ve splanchnické
oblasti; tab. 18.1), zvySena produkce lymfy, hypoalbu-
minemie (snizeni onkotického tlaku intravaskularng)
a vzestup zpétného vstiebavani sodiku (a tim i vody)
v ledvindch na zékladé sekundarniho hyperaldostero-
nizmu.

Zékladnimi pfi¢inami ascitu jsou v 80 % jaterni
cirh6za, v 10 % nadory a v 5 % kongestivni kardialni
insuficience (tab. 18.2).

bilharziéza
myeloproliferativni onemocnéni
metastatické postizeni jater

prehepatalni trombéza v. lienalis
trombdza v. portae

intrahepatalni presinusoidalni
sinusoidalni

jaterni cirhéza

postsinusoidalni

venookluzivni onemocnéni

posthepatalni Budduv-Chiariho syndrom
konstriktivni perikarditida

Zdroj: upraveno volné podle Frolsch, U. R. Patologicka fyziologie. Praha: Grada Publishing, 2003; 325-340
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Tab. 18.2 Pficiny ascitu

nadory — metastaticky rozsev
na peritoneum
— metastatické postiZzeni jater
— mezoteliom peritonea
— karcinom ovaria

zanéty — bakterialni

— tuberkulézni

— parazitarni (Schistosoma)
— mykotické

hypoalbuminemie | — nefroticky syndrom
— ,protein loosing” enteropatie
— tézké malnutrice

postizeni — akutni pankreatitida

pankreatu — ruptura cysty nebo
pseudocysty

kongesce jater — pravostranné srde¢ni selhdni

— konstriktivni perikarditida
— Budduv-Chiariho syndrom

Zdroj: upraveno podle Brodanovd, M. Hepatologie. In: Klener, P.
(ed.) Vnitini Iékafstvi. Praha: Galén, 2001; 521-563

Vyskyt

Jaterni cirh6zu ma 80 % pacientl s ascitem. Tiemi
nejcastéjSimi pfi¢inami cirhozy jsou: alkohol, nealko-
holova steatohepatitida (NASH) a chronicka infekce
HCV. Zbylych 20 % jsou ascity necirhotické etiologie,
zejména nadorového pivodu (10 %) a dale pfi srde¢nim
selhani a necirhotické portalni hypertenzi.

Klinicky obraz

Ascites se mlize objevit u nemocného se znamou jaterni
¢i jinou chorobou nebo muize byt prvni manifestaci
skrytého onemocnéni.

Zvétsovani objemu bficha mize byt pacientem za-
registrovano napiiklad pfi potfebé vétsi velikosti kal-
hot nebo sukné, subjektivné mize byt vnimano jako
nepiijemné pocity v bfiSe, pocity plnosti, tlaku, me-
teorizmus, flatulence. Mnohdy vSak probiha tydny az
mésice skryt¢ a k jeho zjisténi dojde, az kdyz je v dutin¢
bti$ni pritomno nékolik litrti tekutiny ¢i se objevi napf.
umbilikalni hernie, dusnost z vyssiho postaveni branice,
otoky dolnich kongetin ¢i skrota.

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Fyzikalnim vySetfenim lze prokézat ascites pii pfi-
tomnosti minimalné jednoho litru tekutiny, ultraso-
nograficky jiz pfi mnozstvi 50-100 ml.

Fyzikalni vysetieni Casto vyznamné napovi o etiologii
ascitu. Neopomeneme hledat palmarni erytém, zvyraz-
néni zilni kresby na bfise ¢i pavouckové névy, coz jsou
nalezy spojené s jaterni cirh6zou. Hmatna supraklavi-
kularni uzlina (Virchowova uzlina) naznaci eventualni
pritomnost nadoru zaludku. Vzedmuté biicho s promi-
nujicimi stfevnimi klickami obvykle odpovida stfevni
obstrukcei. Hrbolata jatra svédci pro jejich metastatické
postizeni, auskultace pomize zjistit ileus.

Palpace je pii velkém ascitu Casto obtizna, mohou
byt ptitomny fenomény undulace ¢i ledovce. Lze hmatat
zvétSena jatra a slezinu. U jaterni cirhdzy mohou byt
jatra zvétSena i zmensena. ZvéEtSena jatra s piitomnosti
hepatojugularniho refluxu napovi o kongestivni kardi-
alni insuficienci. Rezistence v duting bfiSni mize byt
tumorem, napf. zluéniku, tlustého stfeva, zaludku ¢i
pankreatu. VySetfeni per rectum, které je povinnosti,
mize odhalit tumordzni masu v rektu.

Pro ovéfeni pfitomnosti ascitu je nejcennéjsi ultraso-
nografické vysetfeni, které navic zobrazi organy dutiny
bfisni s jejich eventualnimi patologiemi. Vysetieni CT
zobrazi malou panev.

Diferencialni diagnostika

Kazdy zjistény ascites ma byt vysetfen, proto je vzdy
nutna alespoi diagnostickd punkce (absolutni kontra-
indikaci je pouze nesouhlas pacienta nebo tézka ne-
zvladatelna koagulopatie).
Vzhled ascitu mtze byt:
e chylozni (mlééného vzhledu) — obstrukce ¢i naruseni
lymfatickych cév,
e zbarveny zluci — biliarni peritonitida,
e krvavy — malignita, trauma, tuberkuldza,
e slamovée zluty — u vétSiny ostatnich nemoci.

V ziskaném punktatu maji byt vySetfeny (tab. 18.3):

e celkova bilkovina, albumin — odli$i transudat (malo
bilkovin, nizka specificka hmotnost) od exsudatu
(opacné zmény),
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e amylazy — jsou zvysené u pankreatogenniho ptivodu,

o laktatdehydrogenaza (LDH) — ,,chirurgicka“ pfic¢ina
ascitu,

e triglyceridy — jsou zvySeny u chylozniho ascitu,
ukazuji na obstrukci ductus thoracicus,

e pocet krevnich elementt — pocet leukocytu (0,5 x
10%/1 v ascitické tekutin€) a/nebo neutrofila (0,25
x 10°/1) vede k diagnostice spontanni bakterialni
peritonitidy,

e kultivace — v barice na hemokultury, pfipadné¢ Ko-
chuv bacil (BK),

e cytologie.

Zakladni diferencialni diagnostika ascitu je uvedena
v tabulce 18.4.
Dalsi podrobnosti viz téz kap. 113 Otoky.

Lécba

Lécba ascitu vzdy primarné spociva v 1é¢be jeho za-
kladni pficiny. Je-1i kauzalni 1é¢ba nemozna, je nutné
stav ovlivnit alesponi symptomaticky.

Symptomaticka lécba predstavuje:
o restrikci tekutin a sodiku,
e podavani diuretik (furosemid, spironolakton),
e provedeni paracentézy.

Kauzalni 1écba pri jaterni cirhéze — Vzhledem k tomu,
ze nejcastéjsi pricinou ascitu je jaterni cirhdza, budeme
se nyni podrobnéji zabyvat pouze timto onemocnénim.
Vznik ascitu je vzdy projevem pokrocilosti jaterni
cirhozy a je zapotiebi ve spolupraci s transplantacnim
centrem zvazit eventualni indikaci k transplantaci jater
(pétileté pteziti po spravné indikované transplantaci
muze dosahnout 85 %), ostatni léCebné postupy jsou
pouze symptomatické.
Soucasti 1éCby jsou:
e RezZimova opatfeni: Je nezbytné omezeni piijmu
sodiku (5-7 g NaCl/24 h), restrikce tekutin na 1,5 az
2 1denng (cave: mineralni vody s vysokym obsahem
sodiku!); podstatné je vylouceni vSech potencialné
nefrotoxickych 1ékl (antibiotika, nesteroidni anti-
revmatika).
e Diuretika: Zakladnim lékem je spironolakton nebo
jeho kombinace s furosemidem. M¢l by byt zacho-

Tab. 18.3 VySetfeni ascitu pii riznych patologickych stavech

Onemocnéni Vzhled ascitu | Bilkovina Gradient albuminu Pocet leukocytii Dalsi vysetieni
(g/l) sérum/ascites (g/l) (/109)
jaterni cirh6za nazloutly, Ciry <25 > 11 <250 kultivace,
cytologie

nadory nazloutly, > 25 <N > 1000 cytologie,
hemoragicky ¢i biopsie
chylézni peritonea

hnisava zkaleny, hnisavy | > 25 <M > 1000, vétSinou kultivace,

peritonitida granulocyty cytologie

tuberkuléza ciry nebo > 25 <11 > 1000, vétsinou kultivace,

peritonea hemoragicky, lymfocyty cytologie,
chylézni biopsie

peritonea

pravostranné nazloutly rlzna > 11 <1000

srdecni selhani

nefroticky nazloutly ¢i <25 > 11 <250

syndrom chylézni

akutni zkaleny, >25 <1 rlzny zvysené

pankreatitida hemoragicky ci amylazy
chylézni

Zdroj: upraveno volné podle Chung, R.T., Podolsky, D. K. Cirrhosis and its complications. In: Kasper, D. L., Braunwald, E., Fauci, A.S.,
Longo, D. L., Hauser, S. C., Jameson, J. L. (eds.) Harrison’s Principles of Internal Medicine. 16" edition. New York: McGraw-Hill, 2005;
1858-1869; Bacon, B. R. Cirrhosis and its complications. In: Kasper, D. L., Fauci, A. S., Hauser, S. L., Longo, D. L., Jameson, J. L., Loscalzo, J.
(eds.) Harrison’s Principles of Internal Medicine. 19th edition. New York: McGraw-Hill Education, 2017; 2058-2067
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Tab. 18.4 Zakladni diferencialni diagnostika ascitu

— bakterialni
— tuberkulézni

peritonitida

portalni pretlak

tumor, bilharziéza

— prehepatélni blok — trombdza v. portae, trombdza v. lienalis, komprese portalniho
obéhu (pankreas, zaludek, Zlu¢nik)
— intrahepatalni blok pfi jaternim onemocnéni - cirhéza, chronicka hepatitida, jaterni

— posthepatalni blok — Buddlv-Chiariho syndrom, trombéza v. cava inferior

onemocnéni srdce
a perikardu

— pravostranna srde¢ni nedostate¢nost
— konstriktivni perikarditida

poruchy odtoku lymfy

hypoproteinemie — nefroticky syndrom

maligni tumory

— karcinomatdza peritonea

— trauma

— pankreaticka cysta, pankreatitida
— Meigsutv syndrom (tumor ovaria s ascitem a hydrotoraxem)

Zdroj: upraveno volné podle Hehimann, A. Leitsymptome. Miinchen: Urban & Fischer, 2007; 39

van pom¢r spironolakton : furosemid 10 : 4 do ma-
ximalni davky 300 mg spironolaktonu a 120 mg
furosemidu. SniZeni davky ¢i vysazeni diuretik je
nutné v piipad¢ zhorSeni renalnich parametra, hy-
ponatremie, hypokalemie nebo hyperkalemie a pfi
rozvoji jaterni encefalopatie. Efekt 1é¢by je hod-
nocen na zakladé monitorovani pfijmu a vydeje
tekutin, méfeni odpadu sodiku v moc¢i a orientacné
dennim vazenim.

e Paracentéza: Nevedou-li vySe uvedena opatieni
k ustupu ascitu, jedna se o ascites refrakterni. Pak
je dalSim postupem vétSinou paracentéza. Jednora-
zové lze odebrat maximalné cca 5 1 ascitu, pii odbéru
vétsiho mnozstvi je nutna i.v. substituce albuminem
v davce 6-8 g/l vypusténého ascitu jako prevence
renalniho selhani pfi paracentéze a kratce po ni.
Dalsi moznosti je podavani terlipresinu v prvnich
24 hodinach.

e Ostatni postupy: Indikace i provedeni transjugu-
larni intrahepatalni portosystémové spojky (TIPS)
patii do specializovanych center.

Spontanni bakterialni peritonitida (SBP) je u pacienta
s jaterni cirh6zou zavaznym prognostickym faktorem
(do jednoho roku umira 50-75 % pacientd, do dvou let
70-75 %), objevuje se asi u 10-30 % cirhotikd. Je ¢astou
pfic¢inou dekompenzace jaterni cirhdzy, rekurence ascitu,
refrakterniho ascitu a renalniho selhani. Za diagnostické
kritérium byla stanovena hranice 250 granulocytt/mm?
v punktatu ascitu. Bézné kultivaéni vysetieni (odbér do
bangk na aerobni a anaerobni hemokulturu) mize byt

pro nizky pocet mikrobti v ascitické tekuting negativni.
Pokud je nalez pozitivni, ma byt 1é¢ba zahajena i pti
niz§im poctu neutrofild.

Antibiotickou 1é¢bu zahajujeme ihned po stanoveni
diagnozy. V soucasnosti se pouzivaji tyto antibiotické
rezimy:

e cefotaxim 2 g po osmi hodinach i.v., alespon pét
dnt (¢i jiny cefalosporin III. generace v davkovani

vvvvv

e amoxicilin + klavulanat 1,2 g po Sesti hodinach i.v.

V pripadé pozitivni kultivace je mozné lécbu cilen¢
upravit (cave: nefrotoxicka antibiotika jsou kontra-
indikovana). Dfive bézné uzivané chinolony nejsou
vzhledem k mnozstvi rezistenci povazovany za prvni
volbu a jejich uziti zavisi na lokalni rezistenci a anti-
biotické praxi. Na vySe uvedené rezimy odpovi 90 %
pacienttl. Za odpovéd’ na 1écbu je povazovan pokles
granulocytd v punktatu.

Po 1é¢bé ma nasledovat profylaxe — nejvétsi zkuse-
nosti jsou s malou davkou chinolonu (napf. norfloxacin
400 mg denng), Ize pouzit i podavani jedenkrat tydné
(napf. ciprofloxacin 750 mg jednou tydn¢) ¢i 960 mg
kotrimoxazolu denné€. Lécba probiha do vymizeni asci-
tu, do jaterni transplantace nebo miize byt i doZivotni.
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Definice a klasifikace
Definice

Ataxie (ataxia, ae, f.; alfa — priv., taxis — radeni) je
porucha soumeérnosti a souladnosti pohybi pfi nervo-
vych onemocnénich, kterd vznika pfi postizeni mozecku
nebo vestibularniho aparatu. Je definovéana jako porucha
rovnovahy, hybnosti a koordinace pohybu projevujici
se poruchou stoje a chiize.

Klasifikace

Ataxii lze klasifikovat podle lokalizace na:
e vestibularni,
e cerebelarni (unilateralni, symetrickou):
— paleocerebelarni,
— neocerebelarni.

Patofyziologie

Na koordinaci pohybu a stoje se podili nékolik moz-
kovych systémil. Velmi dtlezitou tlohu mezi témito
systémy hraje mozecek, s nim spjata mozkova jadra
a mozkové nervy, jako napf. VIIIL. hlavovy nerv (n. ves-
tibularis).

Mozecek koordinuje svou ¢innost pomoci ptivod-
nych (aferentnich) a odvodnych (eferentnich) drah.
Dulezitou aferentni dréhou mozecku je kortiko-pon-
to-cerebelarni draha. Vyznamnych eferentnich drah je
né¢kolik. Kli¢ové jsou predevsim: vestibulo-cerebelarni
draha (spojuje mozecek s vestibularnimi jadry a podili
se na udrzovani rovnovahy), spino-cerebelarni draha
(tidi koordinaci pohybi distalnich ¢asti koncetin) a ce-
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rebro-cerebelarni draha (spojuje mozecek s mozkovou
kirou a zajistuje tok informaci o priibéhu regulace a ko-
ordinace pohybil).

Zjednodusen¢ 1ze mozecek délit na paleocerebe-
llum (spinalni mozecek), vermis (stfedni neparova ¢ast
mozecku) a neocerebellum (mozeckové hemisféry).

Vyskyt

Incidence ataxie jako symptomu neni znama. Incidence
geneticky podminéné choroby ataxia teleangiectatica,
projevujici se ataxit, je pfiblizné 1 na 40 000—-1 000 000
za rok.

Klinicky obraz

Ataxie se projevuje poruchou stoje, chiize ¢i mozec-
kovymi pady. Symptomy mohou vychazet z vermis
mozecku — paleocerebelarni syndrom anebo z hemi-
sfér — unilateralni neocerebelarni syndrom.

Atakticky stoj — astazie (astasia, ae, f.; i alfa —
priv., stasis — stani) pti postizeni vermis je nejisty stoj
o Siroké bazi, se sklonem k padu bez stranové predi-
lekce.

Atakticka chize — abazie (abasia, ae, f.; V. alfa —
priv., basis — krok, chiize) je vravorava, ndmornicka,
opilecka chlize o $iroké bazi. Trup mtize byt zaklonén
a prevlada tonus extenzord a abduktort konéetin. S uni-
laterdlni ataxii miize byt sdruZena téz porucha védomi,
ipsilateralni obrna hlavovych nervli a kontralateralni
obrna perifernich somatickych nervii. Hemisferalni
mozeckové pady sméfuji na stranu 1éze, 1éze vermis
jsou bez stranové predilekce anebo dozadu. Pii vyfazeni
zrakové kontroly se piiznaky nezhorsuji.
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Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Cerebelarni ataxie je zpusobena patologickymi procesy
mozecku. Unilateralni ataxie je podminéna piedevsim
fokalnimi strukturalnimi procesy v oblasti mozecku,
jako jsou ischemie, hemoragie, absces, nador apod.
Pri¢inami symetrické ataxie jsou infekce, intoxikace,
imunologické, metabolické a genetické poruchy.

Akutni ataxie, ktera byva nejcastéji reverzibilni,
je zpusobena akutni virovou cerebelitidou (poliovirus,
Coxsackie virus, echovirus), intoxikaci (lithium, bar-
bituraty, alkohol), postinfekénim syndromem u déti
(pfedevsim po planych nestovicich) ¢i vznika po cyto-
toxické 1é¢bé (fluorouracil, paklitaxel).

Subakutni ataxie pti degeneraci vermis mozecku,
trvajici v fadu tydnd a mésict, je podminéna kombi-
naci dlouhodobého pozivani alkoholu a s tim spjatou
malnutrici (deficit vitaminii B, a B|,), intoxikaci rtuti,
aplikaci cytotoxickych chemoterapeutik a infekénimi
chorobami, pfedevsim lymeskou borreliézou. S timto
syndromem muze byt asociovana také hyponatremie.
Diilezitou kapitolou je paraneoplastickd cerebelarni
ataxie, ktera se vyskytuje u nddorovych onemocnéni —
mamarni, ovarialni a plicni malobunéény karcinom, ale
i Hodgkintiv lymfom produkuji autoprotilatky asocio-
vané s rozvojem ataxie (anti-Yo, anti-Ri, anti-Tr atd.).
S rozvojem nékterych forem progredujici ataxie byly
spjaty i elevované hodnoty antigliadinovych protila-
tek, poukazujici na vztah gluten senzitivni enteropatie
(pacienti s timto onemocnénim méli shodné i bioptické
nalezy z tenkého stfeva).

Mésice az roky trvajici chronicka ataxie se vysky-
tuje pfedevsim u chronickych infekei (syfilis — tabes
dorsalis) a u vrozenych (hereditarnich) metabolickych
poruch, kterym dominuje ataxie. U chronické infekcee,
predevsim syfilis, byva piitomna mi$ni degenerace spi-
nocerebelarnich drah a zadnich provazc.

Vysetieni ataxie je dulezité pro stanoveni diagnozy
a 1éCby. V anamnéze zjistujeme dobu trvani piiznakd,
protoze tato doba je diilezitd pro objasnéni etiologie,
a dale okolnosti vzniku ataxie a doprovodné ptiznaky.
Z dtvodu genetické podminénosti hereditarni ataxie
sledujeme také rodinnou zatéz a provadime speciali-
zovana molekularné geneticka vysetfeni. Pii fyzikal-
nim vySetieni je tieba soustiedit pozornost na topickou
a pfidruzenou neurologickou symptomatologii. Infekéni
priciny objasiuji pfislu$na vysetfeni: rozbor likvoru,
sérologie, PCR atd.

V dnes$ni dobé jsou v diagnostice rozhodujici zob-
razovaci metody. Zakladnim vySetfenim pro urceni
ptitomného patologického procesu je CT mozku —
odhaluje ischemii, hemoragii, nadory. Pokud pomoci
CT nenti objasnén strukturalni proces, 1ze pouzit MR,
coz je metoda vhodna napftiklad i pro posouzeni

roztrousené mozkomisni skler6zy.

Diferencialni diagnostika

Neprava, vestibularni ataxie je spjata s postizenim la-
byrintu vnitiniho ucha ¢i vestibularniho nervu a méla by
byt diferencialné diagnosticky odliSena od cerebelarni
(pravé) ataxie klinickymi a zobrazovacimi metodami.

Cerebelarni ataxie se podle stranového postizeni
déli na unilateralni (fokalni), kde jsou pfiznaky jedno-
stranné, a symetrickou, u niz jsou pfiznaky oboustran-
né. Pfi¢inami symetrické ataxie jsou infekce a intoxi-
kace, poruchy imunologické, metabolické a genetické.
Jak jiz bylo uvedeno, symetrickou ataxii rozliSujeme
z ¢asoveho hlediska na akutni, kterd trva hodiny az
dny a je zptsobena infekcemi, intoxikaci a imunitnimi
mechanizmy, subakutni a chronickou.

Dale ji mizeme délit v zavislosti na tom, z které
oblasti mozecku vychazi, na paleocerebelarni a neo-
cerebelarni. Paleocerebeldrni ataxie se projevuje
poruchami chiize a stoje. Neocerebelarni ataxie se
vyznacuje nepiesnymi, nekoordinovanymi a nesou-
mérnymi pohyby. V dusledku ataxie je narusena i fec.

Mezi hereditarni onemocnéni, kterym v klinickém
obraze dominuje ataxie, patii autozomalné¢ dominantni
ataxie (spinocerebelarni ataxie SCA-1, SCA-2, SCA-3
atd., poruchy genového produktu ataxinu) a autozomal-
n¢ recesivni onemocnéni ataxie (Friedreichova ataxie,
ataxie-teleangiektazie, autozomalné recesivni ataxie
s okulomotorickou apraxii typ 1, 2 atd.). Pacienti s t&-
mito hereditarnimi ataxiemi maji pestré neurologické
priznaky, jako jsou neuropatie, retinopatie, spasticita,
okulomotoricka apraxie, dysartrie, teleangiektazie, de-
generace sitnice, demence a dalsi.

Priznaky podobné akutni cerebelarni ataxii nékdy
imituje slabost proximalnich svali dolnich koncetin
a akutni idiopaticka polyneuritida (Miller-Fischeriv
syndrom).

Lécba

Terapie ataxie se fidi vyvolavajici pfi¢inou. Lze vyuzit
vitaminovou terapii s podavanim vitamind skupiny B
a E, nootropika, rehabilitace. Lozisko na mozecku lze
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fesit neurochirurgicky operaci ¢i ozafenim Leksellovym
gama-nozem.
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Definice a klasifikace
Definice

Pod pojmem atrofie (atrophia, ae, f.; . alfa — priv.,
trofe — vyziva) chapeme zmenseni normalné vyvinu-
tého organu nebo jeho ¢asti, a to v disledku vlastniho
zmenSeni bunék, které jej vytvareji, nebo zmenseni
jejich poctu. Tento proces mize byt bud’ fyziologicky,
nebo je disledkem patologického déje. Atrofii je nut-
né odlisit od hypoplazie, primarni poruchy vedouci
k netiplnému vyvinuti organu, a ageneze, kdy se organ
nevyvine vibec.

Klasifikace

Podle histopatologie 1ze atrofii obecné rozdélit na:

e prostou — dochézi ke zmenseni bun¢k organu (cha-
rakteristicka pro atrofii svalll),

e numerickou — snizuje se pocet bunék atrofického
organu.

Podle rozsahu a lokalizace postiZeni lze atrofii d¢lit na:

o fokalni — napf. atrofie svalu pii poruseni nervu,

o segmentalni — napf. atrofie distalni ¢asti koncCetiny
pri tésné sadrové fixaci a inaktivite,

e generalizovanou — napf. amyotroficka lateralni
sklerdza.

Patofyziologie

Mezi nejcastejsi priciny generalizovaného ubytku
svalové hmoty patii absolutné nebo relativné nedo-
stateny piisun zakladnich zivin. Absolutni nedostatek
zivin, zejména proteind, vznika naptiklad v disledku
prijimani potravy v nedostatecném mnozstvi ¢i v neade-
kvatnim slozeni. Na druhé strané relativni deficit vyzivy

20 Atrofie svalu
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je Casto dusledkem tézkého chronického onemocnéni
(systémového, zanétlivého, onkologického), kdy ani
fyziologicky pfisun zivin neni adekvatni energetickym
naroktim nemocného organizmu. Mezi dal$i vyznamné
piic¢iny generalizovaného ubytku svalové hmoty patii
vlivy hormonalni (specificky defekt v systému soma-
tostatinu nebo testosteronu), dlouhodoba inaktivita,
chronické infekce a genetické faktory.

Fokalni a segmentalni svalové atrofie jsou Casto
pfimym dusledkem poruchy cévniho zasobeni nebo
inervace, infekce, traumatu (irazu, ale i zasahu elektric-
kym proudem), inaktivity nebo genetické predispozice.

V fad¢ pripadi se ale pri¢iny kombinuji. Jako pfi-
klad Ize uvést atrofie po radioterapii pro onkologické
onemocnéni. Vlastni onkologické onemocnéni Casto
vede ke vzniku relativniho energetického a proteinového
deficitu, a tak zptuisobuje svalovou atrofii. Nasledkem
ozateni navic dochazi jak k vlastnimu poskozeni tkané
svalu, tak k 1ézi neuronalnich a vaskularnich struktur,
které sekundarn¢ akcentuji atrofii.

Vyskyt

Svalové atrofie predstavuji z hlediska patofyziologic-
kého velice heterogenni skupinu, chybi vS§ak pfesné
informace o jejich celkové prevalenci.

Klinicky obraz

Ubytek svalové hmoty ma za nasledek zmenSeni po-
stizené Casti téla a Casto i poruchu jeji funkce, ktera se
klinicky projevi zejména jako slabost. V piipadé, ze
dochazi k rozvoji atrofii pomalu, neni slabost vedoucim
ptiznakem a pacient si obvykle dfive v§imne vlastniho
zmenseni postizené ¢asti. Dochazi-li k atrofii rychle,
prvnim piiznakem byva zpravidla prave svalova slabost.
Pacienti si sté¢Zuji na vypadavani pfedméta z rukou,
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pii postizeni pletencovych svali maji potize s chuzi
do schodu, vstavanim ze zidle, nemohou se ucesat ¢i
doséhnout na horni policky ve skiini.

Dysfagie a dyspnoe jsou varovnymi piiznaky po-
stizeni polykacich, respektive dychacich svali.

Nektefi pacienti si mohou stéZovat na kirece nebo
bolesti. Myalgie mohou byt doprovodnym znakem
probihajiciho zanétu nebo poruchy prokrveni a inervace.
U zanétlivych onemocnéni je sval vétSinou v prvni fazi
otekly, palpacné citlivy a nékdy zarudly. U poruch pro-
krveni miiZzeme v oblasti postizenych svalll pozorovat
trofické zmény ktze a adnex, zménu barvy. Pfitomné
fascikulace, viditelné drobné zaskuby jednotlivych
svalovych snopctl, nasvédcuji poruse periferniho ner-
vu. Typické jsou zejména pro postizeni motoneuronu
ulozeného v prednich miSnich rozich. Brnéni, paleni
nebo necitlivost nasvédcuji také postizeni perifernich
nervi. Pfi jejich onemocnéni dochazi k rozvoji atrofii
vyrazné rychleji ve srovnani s postizenim centralni
nervové soustavy, napf. pii cévni mozkové piihode¢.

Béhem fyzikalniho vySetfeni si v§imame distribuce
ubytku svalové hmoty. Peclivé patrame po deformitach
(artroza, skolidza). Vénujeme se i povrchové teploté,
trofice a zabarveni kiize, neopomene vysetfit periferni
pulzace. Peclivé patrame po pfipadnych fascikulacich,
které se mohou objevovat spontann¢ nebo mohou byt
vyvolany jemnym promnutim svalu. Nezbytnosti je
vysetieni Citi, Slachookosticovych reflexti a vySetfeni
chtize, poptipad¢ zvedani ze zidle nebo lépe ze diepu
a chiize po patach nebo Spickach. Pfi generalizova-
nych atrofiich nezapominame na vysetieni jazyka se
zaméfenim na piipadnou atrofii a fascikulace (jeden
z dulezitych priznakli amyotrofické lateralni sklerdzy).

Diagnostika a diferencialni
diagnostika

Diagnostika

Zékladem diagnostiky je dikladnd anamnéza. Ptame
se na rychlost vzniku obtizi, jejich distribuci a ty-
pické klinické ptiznaky (slabost koncetin, poruchy
polykani nebo dusnost, bolesti).

Systémova onemocnéni (endokrinopatie, infekce véetné
postpolio syndromu nebo stavu po probéhlé polyradi-
kuloneuritidé, relativni nebo absolutni nutri¢ni deficit,
onkologické onemocnéni atd.) se vét§inou projevuji
generalizovanou atrofii svalstva. Zejména na zacatku
mohou mit ale vyrazn¢€ asymetricky priibéh, pisobici

spiSe dojmem fokalniho ubytku svalové hmoty. Je dule-
Zité na tuto moznost myslet a pacienta st€zujiciho si na
izolovanou slabost nebo pfimo atrofii koncetiny se vzdy
pecliveé zeptat a vySetfit ho s ohledem na systémové
ptiznaky. Tyto pfiznaky totiz pacienti zpravidla povazuji
za nedulezité a nepiedpokladaji spojitost s udavanym
problémem (napf. slabosti ruky). Klademe cilené dotazy
na abnormalni no¢ni poceni, subfebrilie (hematologické
onemocnéni, systémové zanétlivé onemocnéni), bolesti
bricha, nechut k jidlu (hypovitamindzy, neuropatie),
endokrinologické obtiZe (ptiznaky spojené s diabe-
tes mellitus ¢i poruchou §titné zlazy), kardiovasku-
larni a respira¢ni onemocnéni (chronicka obstrukéni
bronchopulmonalni choroba). Neopomeneme dotaz
na ptredchozi ozafeni, popaleniny, zasah elektrickym
proudem ¢i tlakovy faktor (sadrovy obvaz). Dilezita je
také anamnéza epidemiologicka (obrny, polio-like viry,
HIV) a rodinna (nervosvalové onemocnéni v roding).

Pomocné laboratorni a zobrazovaci metody nasled-
n¢ indikujeme dle anamnézy, udavanych symptomut
a fyzikalniho vysetfeni. V zakladni orientaci naAm mo-
hou pomoci laboratorni vysetieni jaternich a renalnich
funkei, glykemie nala¢no, celkové bilkoviny, albuminu,
sedimentace, krevniho obrazu, eventualné svalovych
enzymu a myoglobinu. Podle vysledku je pak namis-
té zvazit doplnéni nutri¢nich parametrii (prealbumin,
cholinesteraza), elektroforézu bilkovin krevni plazmy
(paraproteinemie), hormoni §titné zlazy, imunologic-
ké a sérologické vysetieni (napf. revmatoidni faktor,
antinuklearni protilatky — ANA, anti-GM1 protilatky).
Pfi podezieni na malignitu je samoziejmosti zakladni
onkologicky screening.

P1i fokalnich atrofiich koncetin, kdy zvazujeme neu-
rogenni etiologii, mize k blizsi lokalizaci 1éze pomoci
elektromyografie. V pfipadé podezieni na kompresi
nervovych struktur dopliiujeme zobrazovaci vySetieni:
RTG, CT nebo MR piislusné oblasti. Pfi podezieni na
myopatii je taktéZ na misté elektromyografické vy-
Setfeni. V indikovanych ptfipadech dopliiujeme RTG
kloubti, MR, ultrazvukové a bioptické vysetieni po-
stizeného svalu, lumbalni punkci, duplexni sonografii
¢i angiografii cév. V nékterych ptipadech pozadujeme
neurologické vySetfeni.

Diferencialni diagnostika

Diferencialni diagnostika je velice Siroka. Zjednodu-
Sené lze fici, ze systémové onemocnéni, malnutrice
a dlouhodoba imobilizace pacienta vedou spise k rozvoji
generalizovaného tbytku svalové hmoty. Na druhou
stranu je postupny rozvoj svalové atrofie pii systémo-
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