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Dropped head syndrom u pacientky 
s progredující bulbární paralýzou

Dropped head syndrome in patient with progressive bulbar palsy
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Vážená redakce, 

dropped head syndrom (DHS) je vzácný kli-

nický syndrom s širokou diferenciální dia-

gnózou. Jeho základním projevem je ne-

přiměřená kyfóza cerviko-thorakálního 

přechodu vznikající obvykle v důsledku sla-

bosti extenzorového svalstva šíje. DHS je 

zdrojem významného dyskomfortu a sni-

žuje kvalitu života (postižení zrakové kont-

roly, dysfagie, sekundární bolesti atd.) [1].

Příčina slabosti extenzorového šíjového 

svalstva může pocházet z primární svalové 

poruchy, postižení nervosvalové ploténky 

a z postižení CNS (tab. 1) [1].

Referujeme případ 40leté ženy, u které se 

objevily tlak v krku a změna hlasu. Po něko-

lika týdnech se přidaly omezená pohyblivost 

jazyka, obtíže s polykáním, dysartrie a sla-

bost šíje (obtíže při zvedání hlavy vleže, při 

níž si musela pomoci rukou, později přepa-

dávání hlavy ve stoji). Následně udávala tu-

post spodního rtu, pocity namožení krční 

páteře a občasného brnění a pálení uvnitř 

krku.  

V objektivním nálezu byly zjištěny bul-

bární dysartrie, dysfagie a DHS. Masseterový 

a patrový refl ex nebyly výbavné. Na horních 

končetinách byl patrný mírný statický tremor 

rukou. Atrofie či fascikulace na jazyku a kon-

četinách nebyly patrny. Chůze byla v normě. 

V dalším průběhu se objevily respirační po-

tíže – při delší řeči se pacientka zadýchávala.

Magnetická rezonance mozku a krční pá-

teře neprokázaly žádné ložiskové změny. Lo-

gopedické vyšetření potvrdilo neurogenní 

charakter dysartrie a prokázalo opožděnou 

orální přípravnou a orální transportní fázi 

polykání svědčící pro neurogenní původ. 

Vyšetření EMG (n. medianus, ulnaris a radia-

lis) vč. jehlové EMG (m. nasalis, m. trapezius, 

m. biceps brachii, m. abductor digiti minimi) 

bylo v normě, nebyla prokázána porucha 

neuromuskulárního přenosu. V séru byla po-

zitivita paraneoplastické protilátky anti-Yo 

a přechodně i anti-Zic4. Cílené pátrání po 

nádorové příčině (RTG plic, UZ břicha, onko-

markery, gynekologické vyšetření, mammo-

grafie, gastroskopie, kolonoskopie) dopadlo 

negativně.

Později začala nemocná udávat záškuby 

svalů na krku i třes prstů s obtížným zapí-

náním knofl íků. Při druhém vyšetření EMG 

(m. genioglossus, m. mentalis, m. sternoclei-

domastoideus, m. deltoideus, m. biceps bra-

chii, m. interosseus dorsalis) s odstupem 

6 měsíců byly nalezeny řídce se vyskytu-

jící fascikulace, bez přítomnosti fi brilací či 

pozitivních vln, s mírným zvýšením ampli-

tudy akčních potenciálů motorických jed-

notek. Z důvodu přetrvávajících paraneo-

plastických protilátek anti-Yo v séru bylo 

provedeno PET/ CT trupu, kde byla nalezena 

hyperplazie thymu. Avšak v té době se již 

u pacientky zřetelněji objevovaly fascikulace 

jazyka s atrofií jeho svalů, hypomimie s dy-

sartrií, atrofie krčních a šíjových svalů, ob-

časné křeče svalů dolních končetin. Při spi-

rometrickém vyšetření byla zjištěna snížená 

vitální kapacit plic (81 %) s mírnou obstrukcí 

na periferii. Vzhledem ke kolísajícímu klinic-

kému nálezu, pozitivitě paraneoplastických 

protilátek a nutnosti vyloučení zánětlivé i ne-

zánětlivé myopatie byla provedena bio psie 

trapézového svalu. Patolog popsal neuro-

genní svalovou atrofi i se známkami fl oridní 

denervace a reinervace. 

Zhodnotili jsme průběh, klinické sym-

ptomy a nálezy pomocných vyšetření – byl 

Tab. 1. Hlavní příčiny DHS (upraveno dle [1]). 

sval

izolovaná extenzorová šíjová myopatie (nejčastější příčina 

25–30 % všech případů DHS) 

vzácně: facio-scapulo-humerální dystrofi e, metabolické myopa-

tie, polymyositis atd.

nervosvalová ploténka
myastenia gravis, Lambert-Eatonův syndrom, následek aplikace 

botulotoxinu

CNS

mnohotná systémová atrofi e

Parkinsonova nemoc

amyotrofi cká laterální skleróza

DHS – dropped head syndrom
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prokázán periferní neurogenní nález klinicky 

i v EMG. Podle současných dia gnostických 

kritérií (Awaji-Shima) jsme nález posoudili 

jako jistou dia gnózu progresivní bulbární pa-

ralýzy (PBP) (tab. 2) [2]. Nemocné byl nasa-

zen riluzol a je v pravidelném sledování Neu-

romuskulárního centra.

Progresivní bulbární paralýza se proje-

vuje bulbárními symptomy. Charakteristické 

klinické příznaky jsou dysartrie a dysfagie. 

Časně se objevuje slabost respiračních svalů. 

Dále se přidružuje slabost mimického a šíjo-

vého svalstva. PBP se vyskytuje u 1–4,1 % pa-

cientů s onemocněním motorického neu-

ronu. Nejvyšší incidence je mezi 51 a 60 lety, 

přičemž častější je u starších žen. Průměrná 

doba přežití po stanovení dia gnózy je 

35–40 měsíců [3]. 

Dropped head syndrom se vyskytuje re-

lativně často u pacientů s pokročilou PBP 

nebo amyotrofickou laterální sklerózou 

(ALS). Jako časný symptom se však DHS ob-

jevuje pouze u 1 % pacientů s onemocně-

ním motorického neuronu. Slabost krčních 

paraspinálních svalů způsobí zpočátku po-

tíže vleže, kdy jsou obtíže se zvedáním hlavy 

vleže na zádech, později se objevují potíže 

s udržením hlavy v déletrvající vertikální po-

loze a s další progresí nakonec hlava padá 

po celou dobu sedu, stoje nebo chůze. 

DHS vede pozvolna k těžké kyfotické defor-

mitě krční a hrudní páteře (chin-on-chest 

deformity) [4–7]. 

Stanovení dia gnózy PBP je časově ná-

ročné a trvá většinou 1 rok [8]. Pacienti bývají 

často nejprve vyšetřováni na jiných oddě-

leních (zejména otorinolaryngologie), a tím 

se stanovení dia gnózy opožďuje. Pacienti 

s bulbární formou mohou mít určité kolí-

sání potíží v průběhu dne, takže mohou být 

považováni za nemocné s poruchou ner-

vosvalového přenosu, což je také důvodem 

opoždění dia gnózy [8]. Nová dia gnostická 

kritéria zlepšila dia gnostickou senzitivitu bez 

zvýšení falešně pozitivních dia gnóz [9]. Pro 

dia gnózu PBP je důležitá přítomnost izo-

lované bulbární symptomatiky trvající nej-

méně 6 měsíců od začátku příznaků. 

U naší nemocné se ihned od počátku ob-

jevily dysartrie a dysfagie, avšak také tupost 

dolního rtu, pocity brnění a pálení v krku. To 

byly příznaky, které nás nutily pátrat po jiné 

než degenerativní příčině onemocnění mo-

torického neuronu. Následně jsme zjistili po-

zitivní paraneoplastické protilátky anti-Yo 

a anti-Zic4. Při pátrání po možném tumoru 

jsme našli výraznou hyperplazii thymu.

Relativně časně se u pacientky objevily 

příznaky DHS. DHS jako časný symptom 

může výrazně napomoci v diferenciální dia-

gnostice, protože po vyloučení izolované ex-

tenzorové šíjové myopatie, myastenie a po-

lymyozitidy se typicky z neurologických 

příčin vyskytuje už jen u spektra ALS, vč. PBP, 

nebo u multisystémové atrofie.

Kolísající a ne zcela plynule progredu-

jící průběh byl jedním z důvodů k prove-

dení svalové bio psie. Následně jsme se po 

průkazu neurogenní atrofie svalu již jedno-

značně sjednotili na dia gnóze PBP.
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Tab. 2. Aktuální diagnostická kritéria ALS (upraveno dle [2]). 

podmínky 

diagnostiky 

ALS

průkaz degenerace dolního motoneuronu klinickým, EMG, neuropatolo-

gickým vyšetřením

průkaz degenerace horního motoneuronu klinickým vyšetřením

progresivní šíření symptomů stanovené na základě anamnézy, klinického 

vyšetření nebo EMG

vylučující 

kritéria 

elektrofyziologický či patologický průkaz jiného onemocnění, které by 

mohly vysvětlit postižení horního či dolního motoneuronu

nález zobrazovacích metod prokazujících jiné onemocnění

diagnostické 

kategorie

defi nitivní ALS – klinické nebo EMG známky postižení horního a dolního 

motoneuronu ve třech oblastech

pravděpodobná ALS – klinické nebo EMG známky postižení horního a dol-

ního motoneuronu ve dvou oblastech; alespoň některé známky postižení 

horního motoneuronu než dolního

možná ALS: 

•  horní a dolní motoneuron postižen jen v jedné oblasti

•  horní motoneuron postižen ve dvou a více oblastech

•  horní a dolní motoneuron postižen ve dvou oblastech; žádné známky 

postižení horního motoneuronu nejsou rostrálněji než postižení dol-

ního motoneuronu

ALS – amyotrofi cká laterální skleróza

proLékaře.cz | 2.2.2021


