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Tremor hlavy

62leta pacientka byladéna pro hypothyredzu a monoklonalni
gamapatii jinak zdrava

od wku 55 let byla postugivySetena na #kolika renomovanych
neurologickych pracovistich pro pozvolna progreciugolovany
tremor hlavy, poitch letech serruzil mirny akini tremor hornich
koncetin

pacientka si vSimla z&astji place a rozrusi se, nema rados&ziych
véci a pocfuje strach, ze nikdo neznéiginu obtizi a nekla nadji na
zlepSeni do budoucna



Tremor hlavy

z psychopatologie bylarfgomna zvysSena intrapsychicka tenze, éno
labilita a poklesla nalada

neuropsychologické vyseni prokazalo poruchy typické pro
organické postizeni mozku- perseverace v odgmh, naruseni
kratkodobé opetai panéti a vStipivosti, snizena pozornost,
zpomalené psychomotorické tempo, postizeni exekiadvfunkci,
intelekt zachovan



Tremor hlavy

« screeningova biochemicka vy&ati ceruloplazminu a &di, stejre
jako jaterni testy opakovamegativni

 MRI mozku ukazalo signalové T2 hyperintenzniémgv oblasti
bazalnich ganglii a mezencefalicky: dif. dg. pregmei supranuklearr
paralyza nebo Hallervordenova-Spatzova nemoc

e (*23J- FP-CIT SPECT) prokéazalo symetrické vychytavadiafarmaka
v bazalnich gangliich



Tremor hlavy

EMG uzavirano jako ,suspektni dystonicky tremadiferencialg
diagnosticky byl také zvazovan esencialni trentensgho ¥éku

veSkera farmakoterapie (klonazepam, L dopa, pomid
anticholinergika) byla zcela bez efektu

jen nepatrnéigchodné zlepSentipesla I€ba botulotoxinem



Tremor hlavy

vySefeni MR s odstupem dalSiho roku prokazalo symetrické
neexpandujici zony T2 hyperintenzity v centralnialtipch obou
talam a v dorzalnich partiich mozkoveho kmene

pritomna byla difuzni mozkova atrofie a tento nalezpamena
podezeni na metabolickou etiologi

nejspisSe se mohlo jednat o Wilsonovu chorobu Mgemickeho
encefalopatii event. multisystémova atrofie



Tremor hlavy

MR mozku, transverzalni vrstvy sekvence FLAIR. Rajké zony
T2 hyperintenzniho signalu v oblasti colliculi infares(a), hornich mozkgovych
pedunkub(b).




Tremor hlavy

Reyova figura-vlevo reprodukce, vpravo kopie poiutéach,
patrné je naruSeni kratkodobé gina grafomotorické obtize




Tremor hlavy

vySeteni Sérbinovou lampou neprokazalo patologicky nalez

hladina ceruloplazminu v séru byla 0,11 g/l &iriL1,8 umol/l.
Hodnoty se nachazely pod dolni hranici refénéch norem.

sonografické vyseéeni jater obraz chronické hepatopatie

jaterni biopsie : histologicky nalezé&iléil pro chronickou aktivni
hepatitidu, obsah &dli v jaterni susié byl zvyseny: 633,57 ug Cu/g
(norma do 50 )



Tremor hlavy

stanovena diagnoza Wilsonovy nemoci s pozdnim péastu

zahajena terapie penicilaminem s pozvolnou titnacilavku 900 mg
pro die a dietni rezim

po jednom misici terapie dosSlo kipdvidatelnémuigchodnému
zhorSeni neurologické symptomatiky

VVVV

dominujicim neurologickym projevem onemenn



Tremor hlavy

vyskyt prvnich projetr Wilsonovy nemoci fed ¥etim nebo po
padesatem roceiku je raritni -v tomto fipact obtize nemocné #zaly
v 55 letech

spravre diagnostikovano a é&no bylo onemocmi az o sedm le
pozcji. N¢kolik let trvajici obdobi od prvnichifznaki ke spravné
diagndze neni u této poruchyim vyjimecnym.

zde byl prvni znamkou onemagn tremor hlavy, pozgi se @idruzily
afektivni a také kognitivniifznaky



Neurodegenerativhi onemocn eéni

« v 60letech prvni pozvolné&iznaky zhorSovani hybnosti a kognitivni
dysfunkce

« v OA jen €zka hypakuze a jinak negativni, RA negativni

« vySetovan na tkolika regionalnich pracovistich a veden jakodliz
neucené neuroderativni onemagn s demenci



Neurodegenerativhi onemocn eéni

e po 10 letech onemo¢ni pacient prakticky imobilni, ptnzavisly na
p&i druhé osoby, afaticky a inkontinentni

« paraklinicky komplement negativni

« petovatel manzelka (zdravotni sestra) jiz zvazspavni [€bu



Neurodegenerativhi onemocn eéni

« 2001 vySeten na nasem pracovisti s pracovni dgké demence s
parkinsonskym syndromem

« L-DOPAtest +++ a nasazen memantin 20 mg pro die

e vyzname zlepSeni hybnosti, aktivit denniho ziveteegrese
kognitivniho deficitu



Neurodegenerativni onemocn éeni




Mezi nebem a zemi

43lety muz- SS , OA+ RA negativni

1998- slabost leve dolni ka@etiny, podlamovani nohy v koleni, spontanni
Uprava

2001- navic postizeni levé ruky, hospitalizace na infgkazitivni
sérologie na borelidzu, ATB, negativni naléewe PCR, EN

2002— progrese obtizi

(zarazy v clizi, vertigin6zni obtiZze, pady, problémy s éeaim, pokles sexualni
apetence, poruchy erekce,&m prozivani orgazmu, zvySena unavnost,
zadrhavani veci, zhorSené sougdni, ema@ni labilita, zvySena irritabilita,
poruchy pangti, nechutenstvi, insomnje



Lab. vySetfeni, TSH, T3, T4, B12, folaty
Sérologie na boreliézu, HSV, CMV, EBV
VySetfeni likvoru, elektronmikroskopie, PCR
Neurologicke vySetreni

EEG, EMG, evokované potencialy

MR mozku, patere (C, Th)

MR mozku: \ Neuropsychologické vySetfeni

ojedinéla drobna 3 _ o _ o
loziska v hluboké bilé hmoté | VyloucCena infekcni etiologie obtizi
(v mezich normy)

Atypicka neurologicka symptomatika
S negativnimi nalezy v paraklinickych
vysSetrenich

Dif. dg.: psychogenni p uavod x
po€inajici demence p Fi susp.
neurodegenerativnim onemocn éni




Mezi nebem a zemi

difizni heterogenni hypoperfuze Sedéykmozkovych hemisfér s naztenim
hypoperfuze i do oblasti modau




2003

atypicky motoricky hemisyndrom vilevaetne
levostranné hypokinézy, vlevo neocerebelar
symptomatika, ortostat. hypotenze, narusen
pantti a intelektu

,MSA s extrapyramidovou, pyramidovou a
cerebelarni symptomatikou, dysfunkci

autonomniho systému a demenci*

progrese motorického postizeni, imobilita,
otoky, dekubity, inkontinence, poceni,
dysfagie, kognitivni deficit (MMSE 18 bagl

2004

03/2004 — regrese neurologicke
symptomatiky, zlepSeni kognice (MMSE 28
bodi), rozvojparanoidni psychozy




SPECT ZOBRAZENI D, RECEPTORU VE STRIATU 23| — |IBZM

2003: snizeni hustoty D,R ve striatu, zvySeni nespec. extrastriatalni aktivity
2004: nalez v hranicich SirSi fyziologické variability



organicka porucha s bludy — odplynula pfi Ié€¢bé
guetiapinem 200 mg p.d.

prubéh — neurodegenerativni onemocnéni ?7?
dif. dg. — metabolicka, toxicka, autoimunitni etiologie

2005 — zhorseni motoriky (kvadrucerebelarni pr.
s levostrannym motorickym hemisyndromem)



SOUCASNY STAV

exekutivni dysfunkce, narusena verbalni pamet,
hypoprosexie, pomalé PM tempo

organické osobnostni zmény — rigidita, anankasticke
rysy, sklon k pedanterii, ploSSi emotivita, ochuzeni
zajmu

cerebelarni symptomatika (dystaxie, dysartrie), chuze
horSi po ranu, vyrazné artralgie pfi virozach



Psychogenni porucha hybnosti ?

Anamnéza
- Nahly vznik pfiznaki nebo jejich paroxysmalni zhorSovani
- Nahlé remise, zmény lokalizace a razu pfiznaku, kolisdni zdvazZnosti
pfiznakd, odlisné nalezy v zaznamech z opakovanych vysetfeni v minulosti
- Cetné pridatné neurologické projevy nebo multisystémoveé stesky
- Pfitomnost psychologicky srozumitelné pficiny vzniku €i zhorseni pfiznaka
- Psychiatricka porucha v minulosti

Klinicky obraz — neurologické pfiznaky
- ZhorSeni pfiznakd pfi vySetieni postizené télesné casti
- Vymizeni nebo vyrazna zména symptomaticky pfi odvedeni pozornosti
- Zmirnéni pfiznakd sugesci a nefyziologickymi manévry
- Nepfiméfena slabost neodpovidajici sile stejnych svalovych skupin mimo
vysetieni
- Inadekvatni bolest a bolestivost postizene Casti téla
- Neorganicky vzorec poruchy Citi ¢i poruchy fedi
- Nadmérne ulekove reakce, nepiiméreng latence
- Celkova tiZze postiZzeni neodpovidajici nalezu vysetieni

- Pozitivni reakce na placebo, negativni reakce na symptomaticky lek

Razicka, 2010
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organicky podklad poruchy
paranoidni psychoza
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Nerozpoznané (autoimunitni) onemocnéni na pocatku ?
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