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Fenomenologie 

Hypokinéza
(parkinsonizmus)

Hyperkinéza

Simplexní záškub Komplexnejší pohyb/postura Tiky

Rytmický Nerytmický Nepředvídatelný Předvídatelný/má 
vzorec

Tremor Myoklonus Chorea Dystonie
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Chorea

• Chorea - mimovolní, nepravidelné, nestereotypní, náhlé,  rychlé 
pohyby náhodné distribuce (házivé až tanečního rázu). 

• Popisy z evropského středověku, parainfekční (mor, bakterie) a 
psychogenní (náboženské hysterie)

• Stereotypie – chorea, která má konstantní pohybový vzorec



Klinický obraz chorey

• Choreatické pohyby – v širokém spektru od mírných
lokalizovaných až po generalizované pohyby rušící
chůzi

• Příznak jazyka (harlequin‘s tongue)

• Příznak dojičky (stisk ruky, upustí předměty) – milk-
maid grip/piano sign – pohyb prstů při extenzi HKK

• Taneční postoj (neschopnost udržet stálou posturu), 
taneční chůze

• Součásti klinického obrazu je take lehká hypotonie, 
lehce živé (kyvadlové) reflexy 



Chorea – nejčastější příčiny





Terapie chorey

• Neuroleptika
• Depletory dopaminu (tetrabenazin – US: deutetrabenazin, 

valbenazin, reserpin)
• GABAergní léky
• Hluboká mozková stimulace – GPi, ne neurodegenerativní chorea



Definice dystonie (2013)

• dystonie je charakterizována trvalou nebo intermitentní svalovou 
kontrakcí, která vyvolává abnormální a často repetitivní pohyby 
a/anebo postury

• dystonické pohyby mají obvykle svůj vzorec, bývají kroutivé nebo i 
tremulózní

• dystonie je často zahájena nebo zhoršena volní aktivitou a je 
asociována s aktivací jiných svalů (overflow)
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Kombinované dystonie



Dystonie, které lze relativně často pozorovat
̶ Fokální d. obvykle s pozvolným nástupem v dospělém věku: 
cervikální dystonie, profesionální – nejčastěji končetinové dystonie, 
blefarospazmus

̶ Segmentální dystonie – progrese fokální dystonie

̶ Generalizované dystonie – vzácné v dospělém věku, možné pokud je 
rodinná anamnéza

̶ Tardivní dystonie (různého rozsahu od fokálních po generalizované)



Klinické aspekty - dystonie



generalizovaná a segmentální dystonie

fokální dystonie nereagující na terapii 

botulotoxinem

kombinované dystonie různé etiologie

tardivní dystonie (tardivní dyskinézy)

status dystonicus - dystonická krize

Indikace dystonii k DBS



Myoklonus

• Vzhledem k široké diferenciální diagnostice příčin tohoto 
mimovolného pohybu je důležité přesně definovat klinické 
příznaky a indikovat vhodné neurofyziologické vyšetření

• Umožní přesné zaměření pomocných vyšetřovacích metod, 
tak aby byla případná vyvolávající příčina odhalena co 
nejdříve

• Široké spektrum léků, často v kombinaci - více preparátů. 
Nejčastěji je využíván klonazepam, valproát a 
levetiracetam nebo piracetam

• Fokální – botulotoxin (hemispazmus facialis)



Myoklonus 
diferenciální 
diagnostika



Terapie specifických podtypů 
myoklonu (podle Fahn a Jankovic, 2007)

Typ myoklonu Lék první volby Další preparáty

Kortikální valproát, klonazepam piracetam, primidon

Retikulární (kmenový) valproát, klonazepam 5-hydroxytryptofan

Hyperekplexie klonazepam karbamazepin, fenytoin

Palatální fenytoin, klonazepam, 

baklofen

sumatriptan

Propriospinální klonazepam primidon

Segmentální anticholinergika, 

baklofen



TREMOR

• rytmický (tiky, chorea), oscilační (myoklonus, dystonie) 
pohyb části těla způsobený střídavými 
kontrakcemi recipročně inervovaných 
antagonistických svalů (agonisté/antagonisté) 
nebo svalových skupin 

• nejčastěji se vyskytující hyperkinéza

http://drnehaseth.com/parkinsons-disease/



Klinická diagnostika tremoru

• Pohled – aspekce/observace - typ tremoru
• Anamnéza
• Neurologické vyšetření – popis tremoru
• Kresba, písmo
• Speciální „tremorové manévry“
• Zobrazení + elektrofyziologie + odběry (biochemie)

• Dg. Esenciálního tremoru: izolovaný tremor, 3 a více let, bez 
dystonie, bez ataxie, bez parkinsonismu (cave ET plus)



Patofyziologie tremoru

• Příčiny tremoru: 
 a. přítomnost oscilátoru v CNS
 b. činnost periferních mechanismů (reflexní x mechanické)
 c. kombinace obou mechanismů

http://www.kenyabuzz.com/media/uploads/articles/brain.jpg

http://www.google.cz/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwixjdjH8pfKAhWDJQ8KHfL9BHgQjRwIBw&url=http://emekahouse.blogspot.com/2015/08/six-tips-for-keeping-your-brain-active.html&bvm=bv.110151844,d.bGQ&psig=AFQjCNHe65WYSCoA2PWp0cTySsev34iyUA&ust=1452262766272336


Etiologie tremoru





TYP TREMORU CHARAKTERISTIKA TREMORU

Klidový tremor Tremor v části těla, kde neprobíhá volní kontrakce, je 
viditelný když je část těla podepřena proti gravitaci. 

Akční tremor Tremor vznikající při volní svalové kontrakci

Posturální tremor
Tremor při volním udržování pozice vůči gravitaci. 
Vzácně se objeví jen v některých specifických polohách 
(specifický poziční tremor)

Kinetický tremor Tremor při jakékoli volní aktivitě

Nespecifický kinetic tremor Během pohybů nesměřujících na konkrétní cíl

Intenční tremor Během pohybu orientovaného na konkrétní cíl

Na úkol vázaný (task-specific) kinetický tremor Jedině během specifických aktivit/pohybů

Izometrický tremor Výsledek svalové kontrakce proti stacionárnímu 
objektu







Elektrofyziologie u tremoru
• Myoklonus

• Dystonie 

• Psychogenní tremor



Myoklonus vs. tremor



Psychogenní tremor - variabilita





Vyšetření pacienta s tremorem

• Nynější onemocnění:
 1. Okolnosti vzniku (v klidu, při statické zátěži, při činnosti)
 2. Postižená část těla a stranová symetrie
 3. Vyvolávající nebo zvýrazňující okolnosti
 4. Frekvenci a amplitudu tremoru
 



Vyšetření pacienta s tremorem

5. Reakce tremoru při odvedení pozornosti pacienta
 6. Zda tremor obtěžuje pacienta
 7. Přítomnost dalších příznaků (kognitivní poruchy, cerebelární 

příznaky, poruchy stoje a chůze, poruchy držení těla a jeho částí, 
pyramidové příznaky, systémová onemocnění...)

 



Klinické jednotky tremoru

A. izolovaný příznak (fyziologický tremor, esenciální tremor)
B. pevná součást charakteristického sy (Parkinsonova nemoc)
C. v rámci širší chorobné symptomatiky (Wilsonova choroba, 

některé otravy)



Některé typy tremorů:

• Fyziologický tremor
• Akcentovaný fyziologický tremor
• Esenciální tremor
• Mozečkový tremor
• Rubrální (Holmesův) tremor
• Primární ortostatický tremor
• Parkinsonovský tremor
• Tremor u Wilsonovy choroby
• Polékový tremor
• Toxický tremor
• Psychogenní tremor



Etiologie tremoru



Procento efektu medikace na esenciální
tremor - amplituda

Schneider a Deuschl, 2014



Efekt primidonu

O´Brien 1981



Medikace na tremor - účinnost



Terapie esenciálního tremoru

• První linie: 
• Propranolol 80 mg SR
• si hradí pacient

• Nebo magistraliter: 
• Rp. Propranolol hydrochlorid (20 mg nebo 30 mg)
          Lactosa q.s.
          Misce fiat pulveres
          Dentur tales doses C (centum)

• Primidon 250 mg tbl -  1/8 tablety, zvyšovat po týdnu (14 dnech) až do 3 x 1 tbl
• Dávkování 



Prevalence tikových poruch

Přechodná tiková porucha 
90%

Chronická tiková 
porucha 10%

Touretteův syndrom 
mírná forma 0,6%

Touretteův syndrom 
těžší forma 0,3%



Diferenciální diagnóza tiků

1) Odlišit tik od jiných dyskinetických příznaků 

     (myoklonus, dystonie, třes, chorea, balismus, parox. dyskineze)

2) Příčiny sekundárních tiků - vzácně 

     atypické projevy, často chybí potlačitelnost vůlí

     začátek v dospělosti, přítomnost další symptomatiky    

       -  Wilsonova nemoc

        -  Autismus (až 6%) 

3) Tik-tok tiky – funkční, sociogenní porucha, prezentace na internetu – pozornost,   

     soucit okolí, finanční výhody, 87% dívky



Hlavní obtíže pacientů s TS (76% 
muži)

● Zdrojem nebývá obvykle samotné hybné postižení

● ALE - problematické sociální interakce plynoucí 

             z tiků a poruch chování

   - nízká informovanost, nepochopení ze strany okolí

   - pozdní nebo mylná diagnosa

   - školní nesnáze, šikana, vyřazení z kolektivu

   - problémy v rodině, na pracovišti

● neodpovídající společenské a pracovní zařazení

         frustrace         zhoršení projevů nemoci



Ataxie

• omaveloxolon pro terapii Friedreichovy ataxie, recentně schválený 
lék, orphan, náklady – centrová terapie, náklady cca 380 000 
USD/rok/pacienta

• aktivuje dráhu transkripčního faktoru Nrf2, což vede mimo jiné ke 
snížení oxidačního stresu v buňkách, zlepšení funkce mitochondrií

• zlepšení stavu pacientů asi o 50%



Paroxysmální extrapyramidové poruchy
• Paroxysmální dyskinézy – kinesigenní, ponámahové apod. 

• Paroxyzmální kinezigenní dystonie (PKD)

• Paroxyzmální non-kinezigenní dystonie (PNKD)

• Paroxyzmální ponámahová dystonie (PED)

• Epizodické ataxie

• Často normální neurologický nález mezi paroxyzmy

• Epilepsie, funkční poruchy – diferenciální diagnostika

• Sekundární – zejména po autoimunitních encefalitidách, vaskulárních lézích, metabolických 
poruchách



Funkční extrapyramidové poruchy

• Typická inkongruence, inkonzistence
• Variabilita klinického obrazu
• Odklonitelnost, potlačitelnost změnami pozornosti
• Není per exclusionem
• Terapii je cílená rehabilitace
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