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RBD je charakterizovana abnormalnim chovanim béhem REM spanku, které je spojeno s vyraznou snovou produkci a zplsobuje zranéni
nebo prerusovani spanku. Pfi RBD je nedostatecna svalova atonie nebo zaskuby a pohyby. Sny jsou vétsinou nepfijemné. RBD mize byt
idiopaticka anebo sekundarni. Sekundarni RBD souvisi nejéastéji s medikaci nebo alkoholovym abstinenénim syndromem, ¢i s neurolo-
gickymi chorobami zejména s Parkinsonovou nemoci, demenci s Lewyho télisky a multisystémovou atrofii.
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Seznam zkratek

PLMS - periodické pohyby koncetinami ve spanku
(periodic limb movements in sleep)

PSG - polysomnografie

RBD - porucha chovéani v REM spanku (REM sleep
behavior disorder)

REM spanek zdravych savcl je provazen sva-
lovou atonii kosternich svall s vyjimkou branice,
okohybnych svali a musculi cricoarythenoidales
posteriores. Tato svalova atonie kontrastuje s velkou
aktivitou mozku, ktera je zaznamenatelnd elektroen-
cefalograficky nebo méfenim mozkového metabolic-
kého obratu (pfehled Sonka, Némcova, Paul, 2007).
Biologicky vyznam tohoto rozporu neni jasny a zad-
na z hypotéz, které jej vysvétluji, nebyla prokazana.
Chorobny stav, ktery vznikd z poruchy svalové atonie
v REM spanku, byl poprvé zaznamendn u laborator-
niho zvifete — v roce 1965 v laboratofi prof. Jouveta
v Lyonu po bilateralni |ézi v okoli pontinniho nucle-
us coeruleus (Jouvet a Delorme, 1965). ,Jouvetova
kocka“, jak byl tento lezionalni model dale slango-
vé nazyvan, klidné spala NREM spénkem, ale pfi
REM spanku se pohybovala po kleci a jeji chovani
napodobovalo poty¢ku s jinym zvifetem. Az teprve
v 80. letech Schenck a Mahowald se spolupracov-
niky publikovali sérii kazuistik se symptomatologii
RBD a navrhli zavedeni RBD jako nové nosologické
jednotky (Schenck, 1986).

RBD je parasomnie (pfehled parasomnii Pfiho-
dovd, Sonka, 2007) charakterizovana abnormalnim
chovanim béhem REM spanku, které je spojeno
s vyraznou snovou produkci a mlze zplisobovat
zranéni nebo prerusovani spanku. Pfi RBD je patr-
na pii polysomnografii PSG nedostate¢na svalova
atonie anebo vyrazné fazické zaskuby béhem REM
spanku. Sny jsou vétSinou vyrazné nepfijemné, akc-
ni a ¢asto maji nasilny charakter. Ve snu je nemocny
ohrozen, atakovan nebo pronasledovan lidmi, zvifa-
ty nebo pfiSerami. Nemocny se typicky na konci epi-
zody RBD nahle probudi do plného védomi a bdé-
losti a vypravi sen jako koherentni pfibéh, pficemz
déj snu koresponduje s aktivitami, které nemocny

provadél. Behavioralni projevy zahrnuji zaskuby,
vokalizace (srozumitelné nebo nesrozumitelné, jed-
norazové nebo kontinualni, spole¢ensky pfiméfené
nebo nepfiméfené), smich, pohyby az komplexni
chovani. Casté je ,rozhazovani rukama®, (dery
a kopy. Chovani miva emotivni néboj a ¢asté jsou
znamky agrese nebo obrany. O¢i jsou pfi RBD za-
viené a nemocny se orientuje podle snové predsta-
vy o prostoru, nikoliv podle rediného prostfedi. To je
jeden z divod( padi a drazl. Zranéni plisobi ¢asté
pady z lizka a agresivni nebo obranné chovani proti
neexistujicimu nepfiteli. Zranéni mohou byt zavazna
a zranény mohou byt i osoby sdilejici s nemocnym
ltzko. Casto dojde k prevrzeni nebo ponigeni okol-
niho ndbytku. Chlize je projevem RBD vzécné. Po-
kud se nemocny postavi a vykro€i, vétSinou hned
upadne po kolizi s néjakym pfedmétem v mistnosti.

alni chovani, moceni a defekace. Nemocny nema
v anamnéze nasilné chovani pfi bdélosti. Nutno
zddraznit, Ze RBD neznamena jen prosté odstranéni
svalové atonie v REM spéanku, ale Ze je to i zména
charakteru snové produkce.

Symptomy RBD se vyskytuji jednou nebo né-
kolikrat za noc, a jsou podobné jako vyskyt REM
spanku vice pfitomny k ranu. S vyjimkou narkolep-
sie pfichazi prvni projev RBD nejdfive az za hodinu
po usnuti.

Polysomnografie prokazuje béhem REM span-
ku pfitomnost EMG aktivity, intermitentni nedostatek
svalové atonie (pozorovatelné v nékterych pfipadech
jen na konCetinach) nebo intenzivni fazické zaskuby.
Neni tachykardie ani velké zmény frekvence srdec-
ni (aktivita autonomniho nervstva neni vyznamné

Obrazek 1. Polysomnograficky zaznam poruchy svalové atonie v REM spanku pfi RBD. Svody 1-3:
pohyby oéi, 4: povrchovy EMG mm. mentales, 5: C3-A2, 6: C4-A1,7: 01-A2, 8: 02-A1, 9 a 10: povrchové
EMG tibiales anteriores, 11: EKG, 12: dychaci zvuky - graficky zaznam, 13: proud vzduchu pied nosem
a usty, 14 a 15: pohyby hrudniku a bficha, 16: pulzni oxymetrie z prstu (nad touto posledni kfivkou je
pomocna primka symbolizujici saturaci 100%). Trvani zaznamenaného zaznamu - 30 s. Na obrazku jsou
patrny intenzivni rychlé pohyby oéi, kolisava, ale rozhodné zvysena aktivita bradovych svall, desyn-
chronizovana EEG aktivita, svalova atonie mm. tibiales bilaterales a normalni kardioventilaéni k¥ivky
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Tabulka 1. Porucha chovani v REM spéanku - diagnosticka kritéria dle ICSD2 (American Academy of

Sleep Medicine 2005)

A. Pfitomnost REM spanku bez atonie: excesivni mnozstvi trvalé nebo intermitentni zvySeni svalového tonu v sub-
mentalnim EMG nebo nadmérmé fazické zaskuby svald brady nebo koncetin v EMG.

B. Alespon jeden z nasledujicich jevi:

i. V anamnéze je chovani spojené se zranénim nebo s rizikem zranéni nebo rusivé chovani béhem spanku.
ii. Klinicka manifestace abnormalniho chovani v REM spanku zaznamenana pfi PSG.

C. Nepfitomnost epileptiformni aktivity v EEG béhem REM spanku; pfi sou¢asném vyskytu RBD a zachvatové poru-
chy v REM spanku musi byt RBD od této poruchy jednoznaéné odliSitelné.

D. Stav nelze Iépe vysvétlit jinou poruchou spanku, jinym internim, neurologickym a dusevnim onemocnénim, uziva-

nim lékd nebo ndvykovych latek.
ovlivnéna). O&i jsou zaviené, i kdyz nemocny prova-
di komplexni pohyby jakoby reagujici na jiné bytosti
v okoli. Casto se vyskytuji PLMS (v 75%).

Soucasnéd diagnosticka kritéria (American Aca-
demy of Sleep Medicine, 2005) shrnuje tabulka 1.

Polysomnografické projevy RBD (nedostatecna
svalova atonie, obrazek 1) bez anamnézy behavio-
ralnich projevii RBD, somnilokvie, smich ve span-
ku a malé svalové zaSkuby ve spanku, se nékdy
popisuji jako subklinickd nebo preklinicka RBD.
K pIné manifestaci RBD ndsledné dochazi ve vice
nez v 25 % piipad(, a to nékdy s odstupem let.

RBD se mize vyskytovat v kombinaci s jinou
parasomnii a stav se pak popisuje jako ,Parasomnia
overlap disorder” (= porucha pfekryvajicich se para-
somnii). V tomto pfipadé musi byt spinéna diagnos-
ticka kritéria pro obé choroby (American Academy of
Sleep Medicine, 2005).

RBD existuje ve dvou formach idiopatickd RBD
a sekundarni RBD.

Idiopaticka RBD je pomalu progresivni choro-
ba zacinajici vétSinou po 50. roce a postihujici vy-
hradné muze.

Sekundarni RBD je bud akutni, anebo chronicka
sdruzend s nékterymi neurologickymi nemocemi.

Akutni sekundérni RBD se mize objevit pfi
intenzivnim reboundu REM spénku, 1j. pfi abstinenc-
nim syndromu pfi zavislosti na alkoholu, na anxio-
lyticich a na hypnoticich a pfi drogové intoxikaci.
Bylo popsano, ze RBD vyvolaly nasledujici léky:
venlafaxin, SSRI, mirtazapin a ostatni antidepresiva
s vyjimkou bupropionu, bisoprolol a tramadol. Pfed-
poklada se, ze nejCastéjsi RBD nebo REM spanek
bez atonie je pravé iatrogenni.

Chronickd sekundarni forma je nejCastéji
sdruzena s neurologickymi chorobami. Za nejdllezi-
t&jSi se povazuji tzv. alfa-synukleinopatie (vyznacuiji
se agregaty nerozpustného alfa-synukleinu v selek-
tivné vulnerabilnich populacich neurond a glie). Jed-
na se zejména o Parkinsonovu nemoc, demenci
s Lewyho télisky a multisystémovou atrofii
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(Boeve a Silber a Ferman, 2001). Literatura udava,
Ze RBD se vyskytuje u Parkinsonovy nemoci mezi
15-33%. V nadem Setfeni mélo 50% nemocnych
s Parkinsonovou chorobou anamnestické znamky
RBD a 44 % poruchu svalového tonu pfi polysomno-
grafii (Jakoubkova, 2003). Zda se, ze RBD pfedchazi
manifestaci Parkinsonovy nemoci, jen kdyz zacina
po 50. roce véku, a jen u formy, kterd neni tremor
dominantni (Kumru, 2007). U multisystémové atro-
fie byla RBD polysomnograficky prokézéna u 90%
nemocnych (Plazi, 1997). Asociace RBD s demenci
s Lewyho télisky je tak tésna, ze RBD bylo zafaze-
no do diagnostickych kriterii jako sugestivni pfiznak
choroby (McKeith, 2005).

RBD se Casto vyskytuje u narkolepsie (Dau-
villiers, 2007); muze byt i jednim z iniciélnich pfizna-
ki nemoci (Nevsimalova, 2007). RBD u narkolepsie
nemiva ¢asto agresivni projevy.

RBD byla kazuisticky popsana v souvislosti
s riznymi kmenovymi lézemi (cévni etiologie, roz-
troudend skleréza mozkomidni, tumory) a dal$imi
neurologickymi chorobami (Guillain Barré syndrom,
limbickou encefalitidou, Machado-Josephovou cho-
robou, Tourettliv syndrom, vyjime¢né u amyotrofic-
ké laterdlni sklerdzy, velmi vzacné u tauopatii napf.
u Alzheimerovy demence, u kortikobazdini dege-
nerace a autismu), ale tyto souvislosti s vyjimkou
Guillainova Barrého syndromu se dosud nezdaji
pfili§ vyznamné. Dle zkuSenosti autora byla RBD
prekvapivé Casto zjisténa i u spankové apnoe.

Je zajimavé, ze u nemocnych s RBD plvodné
charakterizovanou jako idiopatickd se podle pro-
spektivnich studii mize asi v 65% vyvinou Par-
kinsonova nemoc, parkinsonsky syndrom nebo
demence (Schenck a Bundlie a Mahowald, 2003),
coz dokazuje kazuisticky i nase pisemnictvi (Torma-
Siova a GeroCové-Feketova, 2002). RBD je tak spolu
s poruchou ichu zafazovéna mezi tzv. premotoric-
ké projevy Parkinsonovy nemoci. Tuto skute¢nost
vysvétluje objev Braaka a spolupracovnikd (Braak,
2003), ktefi zjistili, ze synuklein se nejdfive hromadi
v kaudalnich ¢astech mozku a postupné zachvacuje

dal3i neurony ve sméru rostralnim, tedy ponto-oblon-
gatova jadra zodpovédna za svalovou atonii v REM
spanku jsou postizena dfive nez substantia nigra.
Recentni nalez, ze RBD se vyskytuje také u Guade-
loupského parkinsonizmu, ktery vznikd hromadéni
proteinu tau dominantné v mezencefalu, naznacuije,
Ze pro rozvoj RBD neni dleZité sloZeni bilkovinného
substratu, ktery se v bunikach uklada, ale lokalizace
takto postizenych neuron a glii (Cochen De Cock,
2007).

Vzhledem k uvedenym souvislostem by se mélo
na idiopatickou RBD nahliZet jako na mozné inicidlni
stadium nékteré neurodegenerativni nemoci (Iranzo,
2006). V budoucnu by pfitomnost RBD mohla byt in-
dikace k aplikaci neuroprotektivni 1&¢by.

Diferencidini diagnostika RBD zahrnuje noéni
zmatenost pfi demenci, somnambulizmus, noéni dés
a no¢ni mdry, nocni epileptické zachvaty, poruchu
s rytmickym pohybem, disociativni chovani, ebrietu.
Stanoveni diagndzy RBD je mozné az na zékladé
nalezu pii no¢ni PSG. Nejvétsim problémem pfi dia-
gnostice RBD je vSak mala informovanost Iékafské
vefejnosti (na poruchu se pii vySetfovani nemoc-
ného nemysli) a nedostate¢né informace od nemoc-
ného (nevi se, co ve spanku nemocny déla). Proto
je spravné diagnostikovand a Ié¢end jen mala ¢ast
nemocnych.

RBD se vyskytuje Castéji u muzl (idiopatic-
ka forma vyhradné). Zagina vétsinou po 50. roce.
Prevalence RBD neni zndma — odhaduje se, ze ji
trpi 0,38 % populace a 0,5% starSich lidi (American
Academy of Sleep Medicine, 2005).

Lékem prvni volby pfi RBD je clonazepam
0,5-4mg na noc, ktery ucinkuje u 90 % nemocnych.
Davka se titruje do vymizeni klinickych pfiznaku ne-
bo do jejich dostate¢ného potlaceni. Nékdy je nutné
v pribéhu nemoci davku zvySovat. Clonazepam m-
Ze zhorsit eventuelné pfitomnou poruchu dychani ve
spanku a mlze pUsobit sedativné nédsledujici den.
Alternativou je melatonin, ktery tlumi jak snovou, tak
motorickou produkci v REM spéanku (Kunz a Bes,
1999). MlZe se podavat s clonazepamem. Jedna
préce popisuje pfiznivy vliv pramipexolu na motoric-
ké projevy RBD u 5 z 8 nemocnych s idiopatickym
RBD (Fantini, 2003).
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