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Dropped head syndrom u pacientky

s progredujici bulbarni paralyzou

Dropped head syndrome in patient with progressive bulbar palsy

Vazena redakce,

dropped head syndrom (DHS) je vzacny kli-
nicky syndrom s Sirokou diferencidini dia-
gnozou. Jeho zdkladnim projevem je ne-
pfimérend kyfdéza cerviko-thorakalniho
prechodu vznikajici obvykle v disledku sla-
bosti extenzorového svalstva $ije. DHS je
zdrojem vyznamného dyskomfortu a sni-
Zuje kvalitu Zivota (postizeni zrakové kont-
roly, dysfagie, sekundarni bolesti atd.) [1].

Pricina slabosti extenzorového sijového
svalstva mUze pochdazet z primarni svalové
poruchy, postizeni nervosvalové ploténky
a z postizeni CNS (tab. 1) [1].

Referujeme pfipad 40leté Zeny, u které se
objevily tlak v krku a zména hlasu. Po néko-
lika tydnech se pfidaly omezend pohyblivost
jazyka, obtize s polykdnim, dysartrie a sla-
bost sije (obtize pfi zvedani hlavy vleze, pfi
niz si musela pomoci rukou, pozdéji prepa-
davani hlavy ve stoji). Nasledné udavala tu-
post spodniho rtu, pocity namozenf krénf
patefe a obcasného brnéni a paleni uvnitf
krku.

V objektivnim nalezu byly zjistény bul-
barnf dysartrie, dysfagie a DHS. Masseterovy
a patrovy reflex nebyly vybavné. Na hornich
koncetinach byl patrny mirny staticky tremor
rukou. Atrofie i fascikulace na jazyku a kon-
Cetindch nebyly patrny. Chlize byla v norme.

V dalsim pribéhu se objevily respira¢ni po-
tize — pri del3i feci se pacientka zadychavala.

Magneticka rezonance mozku a kréni pé-
tefe neprokdzaly zadné loziskové zmény. Lo-
gopedické vysetfeni potvrdilo neurogenni
charakter dysartrie a prokédzalo opozdénou
oralni pripravnou a ordIni transportni fazi
polykani svédcici pro neurogenni plvod.
Viysetfeni EMG (n. medianus, ulnaris a radia-
lis) v¢. jehlové EMG (m. nasalis, m. trapezius,
m. biceps brachii,m. abductor digiti minimi)
bylo v normé, nebyla prokdzdna porucha
neuromuskuldrniho pfenosu. V séru byla po-
zitivita paraneoplastické protildtky anti-Yo
a pfechodné i anti-Zic4. Cilené péatrani po
markery, gynekologické vysetfeni, mammo-
grafie, gastroskopie, kolonoskopie) dopadlo
negativne.

Pozdéji zacala nemocnd udavat zaskuby
svall na krku i tfes prst s obtiZznym zapi-
nanim knoflik(. Pri druhém vysetfeni EMG
(m. genioglossus, m. mentalis, m. sternoclei-
domastoideus, m. deltoideus, m. biceps bra-
chii,m. interosseus dorsalis) s odstupem
6 meésicl byly nalezeny fidce se vyskytu-
jict fascikulace, bez pfitomnosti fibrilaci ¢i
pozitivnich vin, s mirnym zvysenim ampli-
tudy akénich potenciald motorickych jed-
notek. Z dlivodu pretrvavajicich paraneo-

sval

nervosvalova ploténka )
P botulotoxinu

DHS - dropped head syndrom

Tab. 1. Hlavni pFi¢iny DHS (upraveno dle [1]).

izolovana extenzorova $ijova myopatie (nejcastéjsi pficina
25-30 % vsech pripadt DHS)

vzacné: facio-scapulo-humeralini dystrofie, metabolické myopa-
tie, polymyositis atd.

myastenia gravis, Lambert-Eaton(v syndrom, nasledek aplikace

mnohotnd systémova atrofie
CNS Parkinsonova nemoc
amyotroficka lateralnf skleréza
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plastickych protildtek anti-Yo v séru bylo
provedeno PET/CT trupu, kde byla nalezena
hyperplazie thymu. Avsak v té dobé se jiz
u pacientky zietelnéji objevovaly fascikulace
jazyka s atrofif jeho svall, hypomimie s dy-
sartrif, atrofie krénich a sfjovych svald, ob-
casné kiece svall dolnich koncetin. Pfi spi-
rometrickém vysetfeni byla zjisténa snizena
vitdlni kapacit plic (81 %) s mirnou obstrukcf
na periferii. Vzhledem ke kolisajicimu klinic-
kému nalezu, pozitivité paraneoplastickych
zanétlivé myopatie byla provedena biopsie
trapézového svalu. Patolog popsal neuro-
genni svalovou atrofii se znamkami floridni
denervace a reinervace.

Zhodnotili jsme prdbéh, klinické sym-
ptomy a nalezy pomocnych vysetieni — byl

434

Cesk Slov Neurol N 2020; 83/116(4): 434-435




DROPPED HEAD SYNDROM U PACIENTKY S PROGREDUJICI BULBARNI PARALYZOU

diagnostické

8 moznd ALS:
kategorie

niho motoneuronu

ALS — amyotroficka laterdInf skleroza

Tab. 2. Aktudlni diagnosticka kritéria ALS (upraveno dle [2]).

prikaz degenerace dolniho motoneuronu klinickym, EMG, neuropatolo-

podminky gickym vysetfenim
diagnostiky  prlkaz degenerace horniho motoneuronu klinickym vysetfenim
ALS progresivni sitenf symptomU stanovené na zakladé anamnézy, klinického
vysetfeni nebo EMG
.o elektrofyziologicky ¢i patologicky prikaz jiného onemocnéni, které by
vylucujict hl étlit postizeni horniho ¢i dolniho motoneuron
Kritéria mohly vysvétlit postizeni horniho ¢i dolnfho motoneuronu

nélez zobrazovacich metod prokazujicich jiné onemocnéni
definitivni ALS — klinické nebo EMG zndmky postizeni horniho a dolniho
motoneuronu ve tfech oblastech

pravdépodobna ALS - klinické nebo EMG zndmky postizeni horniho a dol-
niho motoneuronu ve dvou oblastech; alespon nékteré znamky postizenf
horntho motoneuronu nez dolntho

- hornf a dolnf motoneuron postizen jen v jedné oblasti

- hornf motoneuron postizen ve dvou a vice oblastech

- hornf a dolnf motoneuron postizen ve dvou oblastech; zadné znamky
postizeni horniho motoneuronu nejsou rostralnéji nez postizeni dol-

prokdzan periferni neurogenni nalez klinicky
i v EMG. Podle soucasnych diagnostickych
kritérii (Awaji-Shima) jsme nalez posoudili
jako jistou diagndézu progresivni bulbarni pa-
ralyzy (PBP) (tab. 2) [2]. Nemocné byl nasa-
zenriluzol a je v pravidelném sledovani Neu-
romuskuldrniho centra.

Progresivni bulbarni paralyza se proje-
vuje bulbdrnimi symptomy. Charakteristické
klinické pfiznaky jsou dysartrie a dysfagie.
Casné se objevuje slabost respiracnich svald.
Déle se ptidruzuje slabost mimického a $ijo-
vého svalstva. PBP se vyskytuje u 1-4,1 % pa-
cientd s onemocnénim motorického neu-
ronu. Nejvyssi incidence je mezi 51 a 60 lety,
pricemz Castéjsi je u starsich Zen. Primérna
doba pfeziti po stanoveni diagnozy je
35-40 meésict [3].

Dropped head syndrom se vyskytuje re-
lativné casto u pacientl s pokrocilou PBP
nebo amyotrofickou laterdIni sklerézou
(ALS). Jako ¢asny symptom se vsak DHS ob-
jevuje pouze u 1 % pacientl s onemocné-

nim motorického neuronu. Slabost krénich
paraspinalnich svall zpdsobi zpocatku po-
tize vleze, kdy jsou obtiZe se zvedanim hlavy
vleZe na zédech, pozdéji se objevuji potize
s udrzenim hlavy v déletrvajici vertikdlni po-
loze a s daldf progresi nakonec hlava pada
po celou dobu sedu, stoje nebo chze.
DHS vede pozvolna k tézké kyfotické defor-
mité kréni a hrudni pétefe (chin-on-chest
deformity) [4-7].

Stanoven{ diagnézy PBP je casové na-
ro¢né a trva vétsinou 1 rok [8]. Pacienti byvajf
¢asto nejprve vysetfovani na jinych oddé-
lenich (zejména otorinolaryngologie), a tim
se stanoveni diagnoézy opozduje. Pacienti
s bulbarni formou mohou mit urcité koli-
sani potiZi v prlibéhu dne, takZze mohou byt
povazovani za nemocné s poruchou ner-
vosvalového pfenosu, cozZ je také dlivodem
opozdéni diagndzy [8]. Nova diagnosticka
kritéria zlepsila diagnostickou senzitivitu bez
zvyseni falesné pozitivnich diagnéz [9]. Pro
diagnozu PBP je dllezitd pfitomnost izo-

lované bulbarni symptomatiky trvajici nej-
méné 6 mésicll od zac¢atku priznakd.

U nasi nemocné se ihned od pocétku ob-
jevily dysartrie a dysfagie, avsak také tupost
dolniho rtu, pocity brnénf a paleni v krku. To
byly piiznaky, které nas nutily patrat po jiné

torického neuronu. Nasledné jsme zjistili po-
zitivni paraneoplastické protilatky anti-Yo
a anti-Zic4. Pfi patrani po mozném tumoru
jsme nasli vyraznou hyperplazii thymu.

Relativné casné se u pacientky objevily
priznaky DHS. DHS jako ¢asny symptom
mUze vyrazné napomoci v diferencialni dia-
gnostice, protoze po vylouceni izolované ex-
tenzorové Sijové myopatie, myastenie a po-
lymyozitidy se typicky z neurologickych
pricin vyskytuje uz jen u spektra ALS, v¢. PBP,
nebo u multisystémové atrofie.

Kolisajici a ne zcela plynule progredu-
jici pribéh byl jednim z dGvodd k prove-
denf svalové biopsie. Nasledné jsme se po
prikazu neurogenni atrofie svalu jiz jedno-
znacné sjednotili na diagndze PBP.
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