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Vylucujici kriteria

e Parkinsonismus pouze na DK
>3 roky

e Lécba preparaty blokujicimi
dopaminové receptory nebo
depletory dopaminu

* Neni efekt vysoké davky
dopaminergni medikace

* Normalni nalez na DaTscan

,Red flags“

Invalidni vozik (<5 let od
zaCatku)

Pady (<3 roky od zacdatku)
Zadna progrese b&hem 5ti let

Tézka dysartrie/ dysfagie (5 let
od zacatku)

Pyramidové jevy +
Symetrické postizeni

Hepatopatie

Mlady vék



* 15-60% nemocnych léCenych AP
* 20-50%! parkinsonskych syndromd v geriatrii

klinicky obraz

* nerozlisitelny od PN
e klidovy tremor, asymetrie v 30%
 kombinace s TOBLS

VYVOj
* vznik typicky za 2-4 tydny
* 90% pacientl do 3 mésicu




vysoke riziko
* neuroleptika \
* prokinetika (metoklopramid, i;ié riziko

tOrecan) * blokatory Ca kanal( (verapamil, diltiazem)
e cinnarizin, flunarizin * cytostatika (cyclofosfamid, cyclosporin)

. . e amiodaron
tetrabenazin e lithium, valporat

é¢ba
¥

€ je moino vysadit rizikovy preparat? B

— pozvolny spontanni Ustup — |lécime pouze klinicky vyznamny PS
(<4 meésice az 18 mesicu) - redukce AP/ quetiapin, clozapin
> L-DOPA muze mit efekt - amantadin (PK-Merz 3x1)

— anticholinergika (Akineton 3x1)



* Odpad Cu moci 7.16 umol/24 h (1)

e Ceruloplasmin 0,19 g/I (/)

* Oftalmologické vysetreni - Kayser-Fleischer prstenec pozitivni
e Jaterni biopsie neprovedena (INR 1.66, GMT 1.3)

* Genetické vys. — mutace c.2128G>A / c.3207C>A
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Diagnéza WN = Leipzig skoére 2 4 body
Neuropsychiatrické Nepritomné 0
symptomy nebo typicky | ,

: Pritomne 2
MR nalez
Negativni
K-F prstenec —
Pozitivni
Volna Cu v séru >1,0 Negativni 0
mol/l nebo
pmeol/ _ . Pozitivni 1
hemolyticka anemie
Normalni 0
24h odpad Cu moci 1-2 umol/24h
>2 umol/24h 2
<50 pg/g -1
Obsah Cu v jaterni
v 50-250 pg/g 1
susiné
>250 pg/g 2
Normalni 0
Ceruloplasmin v séru 0.1-0.2 g/l 1
<0.1 g/l 2
2 mutace 4
Genetické vysetreni 1 mutace 1
Zadna mutace 0

e Nevysvétlend hepatopatie A/N
e Rodinnd anamnéza A/N

* Progresivni prabéh A/N
e Polysymptomatické postizeni A/N
e Typicky MR nélez A/N

e Ophtalmologie (Stérbinova lampa)
e Ceruloplasmin (celkova/volna Cu)
e Odpad Cu moci/ 24 h

e Genetické vys. ATP7B
e Jaterni biopsie + obsah Cu
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* Chronické progresivni onemocnéni, nezavislé na
atakach hepatalni encefalopatie

e 4-20% pacientu s tézkou cirhdzou (cekatelé na Tx)

* T1 hypersignal v GP, SNpr
— syndrom parkinsonismus — dystonie
(kognitivni deficit, ataxie, chorea, asterixis)

— Tx jater
— levodopa
— embolizace portosystémovych shuntu



Hepatocerebralni Aktivni abuzus
Zdrava kontrola degenerace efedronu




Ca =1.4 mmol/I
fosfaty = 2.2 mmol/I
Urea = 6.8 mmol/I
Mg = 0.8 mmol/I
PTH = 0.4 pmol/I




Klinicky obraz
 Hypokalcémie

- epilepsie, tetanie (Chvostek/Trousseau), katarakta
* Kalcifikace v CNS

— parkinsonismus, dystonie, chorea, ataxie, psych.

KaICifi kace \Y) CNS (preva Ie nce 12-93%) Mosby's Medical Dictionary © 2009, Elsevier.

* incidence koreluje s trvanim priznakd hypokalcémie, nizkym pomérem
Ca*?/P0O,3, pfitomnosti epi zachvatl a katarakty

« progrese koreluje s nizkym pomérem Ca*?/PO,3

Efekt Iécby
— redukce epi zachvatu a zlepsSeni tetanie
—> popsano zlepseni parkinsonismu



— dilatace komor
— ostry uhel CC
— zuzeni SA
prostor vertexu
- disproporcni
rozsireni inzuly




— flow void llI-IV. komory
- izolované fokalni rozsireni SA sulkd
— vaskularni zmeény v BH




e Komunikujici hydrocefalus (CT, MRI)
* Normalni oteviraci tlak likvoru (<20 cm H,O v poloze na boku)
e apraxie chuze - mocova urgence - kognitivni deficit, inkontinence

Patofyziologické hypotézy:

* Snizena absorpce likvoru (zesileni arachnoidey)
 Dekompenzace kongenitalniho hydrocefalu (obvod hlavy)
* Hypertenze, vaskularni rizikové faktory

Predikce odpovédi na V-P shunt:
e 1) odbér 30-50 ml likvoru (PPV 90-100% x NPV 40%)
e 2)lumbalni drendz 5-10ml/hod 3-5 dnl (PPV 87% x NPV 37%)

e 3) empiricky V-P shunt (demence, vék, trvani priznakdl, sekundarni NPH)




Total population (age:61, 70-72)
N = 1142 (512/630)

l (men/women)

Participants in brain MRI examinations = typicka MRI + porucha
N - ?90 (346}{444) Chﬁze / kognice

* prospektivni populacni

studie
Evans index > 0.3
N = 51 (35/16) 6.46%  prevalence 0.5% v
populaci >60 let (6%
>80 let)

. . : . * pri kontrole za 5-8 let:
Ventriculomegaly with Ventriculomegaly without
INPH features on MRI INPH features on MRI o

N = 12 (7/5) 1.52% N =39 (28/11) 4.94% z 8 asymptomatickych

iNPH mély 2 osoby
priznaky spolu s
progresi MR nalezu

+ symptoms

0 7 7
“Possible iINPH” iNPH features on MRI *u Ov'4A’ n(?rm.?l.m(:h
N =4 (3/1) 0.51% without symptoms doslo k vyvoji iNPH
N = 8 (4/4) 1.01%

Iseki - J Neuro Sci, 2009



Fokalni: strategicky infarkt (SN, GP, striatum)

— neprogredujici unilateralni parkinsonismus

Difuzni: vaskularne-ischemicka encefalopatie
(= small vessel disease)

— dominuje porucha chuze + kognitivni deficit + inkontinence

Z4dna/ mald dopaminergni odpovidavost

Skokovita progrese

Vaskularni rizikové faktory, anamnéza CMP
Hypertonus DK = spasticita + ,,Gegenhalten > rigidita






Sekundarni PS = parkinsonismus se znamou, Casto reversibilni, pficinou

Metabolicko-toxicka

* Polékovy PS
e Wilsonova nemoc

* Intoxikace (Mn, Hg, CO, CN-,
MPTP...)

* Hepatalni encefalopatie
e Kalcifikace BG

e Paraneoplasticky PS (anti
Ma?2

Funkcni

Strukturalni - difuzni

 Normotenzni hydrocefalus
* Vaskularni encefalopatie

Strukturalni - fokalni

Tumor
CMP (strategicky infarkt)
Cerebritis/ encefalitis

Demyelinizace



