Worster-Droughtiiv syndrom - stary znamy?
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Worster-Droughtlv syndrom (WDS) je mirna perisylvijska forma détské mozkové obrny. Ackoli ptiznaky Ize pozorovat jiz od prvniho
roku Zivota, diagnéza WDS byva vétsinou stanovena az v mnohem pozdéjsim véku. Pfitom syndrom v populaci neni vzacny a diagnostika
neni obtizna. Mezioborova skupina si dala za cil pfiblizit tuto problematiku nasi odborné i laické verejnosti.
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Worster-Drought syndrome - an old friend?

Worster-Drought syndrome (WDS) is a mild form of cerebral palsy. Although the symptoms can be seen from the first year of life, the
WDS is usually diagnosed in a much later age even the syndrome is not rare in the population and even the diagnosis is not difficult to
be determined. An interdisciplinary group has been set to bring this issue to our experts and to our general public.
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Seznam zkratek

CBPP - kongenitéIni bilaterdIni perisylvijska poly-
mikrogyrie

WDS — Worster-Drought(v syndrom

Uvod

K napsani tohoto pfispévku nas priméla
matka ditéte trpictho Worster-Droughtovym
syndromem — zadala nés totiz o informace do-
stupné v cestiné. Cilem pfispévku je tak zvysit
nejen povédomf{ o tomto onemocnéniv odbor-
né vefejnosti, ale poskytnou i idaje pro rodiny
postizenych déti.

Co je Worster-Droughtiiv syndrom?

Britsky |ékar dr. Cecil Charles Worster-Drought
popsal tento neprogresivni syndrom (WDS) jiz
v roce 1956 predevsim jako izolovanou pseudo-
bulbarni parézu (Worster-Drought, 1956; Worster-
Drought, 1974). Dnes tento syndrom definujeme
jako mirnou perisylvijskou formu détské mozkové
obrny, jejimz zakladnim znakem je zminéna pseu-
dobulbarni paréza, ale provézejf jej i poruchy ner-
vové, fecové, psychické a hybné. K pfidruzenym
projevlim déle patfi frustnf spastickd kvadruparé-
za, epilepsie, poruchy feci, vyznamné poruchy
kognice a chovanf (Clark a kol., 2000).

Fenotyp WDS se prekryva s fenotypem syn-
dromu kongenitalIni bilateralni perisylvijské poly-
mikrogyrie (CBPP), kterou znaji epileptologové.
Z tohoto ddvodu Ize oba syndromy povaZzovat
za spektrum perisylvijskych malfunkci (Clark
a Neville, 2007).

Prvni projevy, kterych si rodice povsimnou
a pro které pfipadné vyhledaji odbornou po-
moc, souvisejf s vice ¢i méné vyraznymi obtizemi

pfi krmeni, polykani, s kontrolou polykanf slin
a pozdéjiis reci.

WDS se vétsinou neuvadi v epidemiologic-
kych studiich détské mozkové obrny; ddvodem
je pravdépodobné mensi klinické povédomf
a nepfitomnost vétsi hybné poruchy. WDS vak
nenivzacny a Ize jej nakonec i snadno diagnos-
tikovat. Pfedpoklddana prevalence WDS je 2-3
na 100000 déti, ale i to je nejspis podhodnoce-
no (Clark a kol., 2010).

Co je piicinou WDS?

PFicinou Worster-Droughtova syndromu je
abnormalita v perisylvijské oblasti — ¢asti mozku,
kterd fidi svaly Ust a hltanu. Tato abnormalita ma
vztah k casné fazi téhotenstvi mezi 12. az 16.
tydnem (Clark a kol., 2010). Usuzuje se na nékolik
pficinnych faktord, mezi kterymi jsou zejména
obtiZe s krevnim zdsobenim perisylvijské ob-
lasti, nebo je vyznamna i genetickd podminé-
nost — rodinny vyskyt je az 15% (Clark a Neville,
2007). Manifestaci mlze predchazet i akutni stav
v raném detstvi. Kognitivni, behavioraini poru-
chy a epilepsie ukazuji na spojitost s kongenital-
nim poskozenim kortikalni Sedé hmoty.

Priznaky WDS

U déti s WDS se jiz od raného véku setkava-
me pfedevsim s obtiZzemi pfi krment. Tyto obtize
spocivaji zejména v naruseni primarnich oralnich
funkci - sani, polykanf, kousani, pozdéjii zvykan,
obtiznost krmeni Izi¢kou nebo piti z hrnku.

U tézsich forem WDS se objevuji obtize jiz
pfi pfijmu tekuté nebo kasovité stravy — to pak
vede k castému kuckanf, kaslani béhem krment
nebo az k aspiraci ¢asti stravy. VyZiva u déti je
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¢asto $patnd a nedostate¢nd. Déti jsou drazdivé
a v dusledku problém s pfijmem se objevuje
i malnutrice. V tézkych pfipadech je proto nut-
né vyzivu zajistit pfechodné nazogastrickou
sondou nebo prostfednictvim gastrostomie —
sondou pfimo do zaludku. Casto se u téchto déti
setkdvame s gastro-ezofagealnim refluxem, kdy
se obsah zaludku vraci zpét do jicnu a do Ust.

U leh¢ich forem se obtize objevuji pfi pre-
chodu na tuhou stravu, kdy se nedafi zvliadnout
zvykani. Tyto problémy se mohou postupné
zlepSovat, nekdy vsak mohou ale pretrvavat
i po mnoho let.

Oromotorickd dysfunkce je pfitomna
u vsech takto postizenych — déti maji potize
s pohybem jazyka, rtd, Celisti a patra, nedafi
se jim naspulit rty, obtizné vytvafeji retoretny
uzaver, nevypldznou jazyk ven z Ust, jsou nedo-
state¢né predozadni a pozdéji laterdIni pohyby
jazyka — objevuje se patologicky vzor polykani.
Nejzavaznéjsim a pretrvéavajicim problémem je
u vSech détf sialoroea — obtiZzna kontrola polyka-
ni slin, vedouci k permanentnimu slinénf. Ve vy-
voji feci je opozdéni od raného véku. Vyrazne
se opozduje exprese ve srovnani s recepci. Jen
asi pouze polovina déti zvladne ordlni zpUsob
komunikace. U ostatnich déti je treba vybudovat
alternativni zpUsob komunikace. V souvislosti
se Skolnf dochazkou se objevuji vyvojové poru-
chy ucenf - dyslexie, dysgrafie, dysortografie.

Hrubd motorika je lehce postizend, u déti
nachéazime frustni spastickou kvadruparézu. Déti
se zpozdeénim zacinaji sedét, chodit. Opozdéna
je i stabilita samostatné chlze a béhani. Velmi
béZnd je neobratnost a problémy v souhfe a or-
ganizaci pohybU rukou.



U détf s WDS je vysoky vyskyt poruch pozor-
nosti a hyperaktivity. Stuper kognitivniho naru-
senf je velmi siroky, obcas s vyraznéjsimi obtizemi
v urcité oblasti. Intelektové schopnosti déti s WDS
jsou v rdmci priméru, nékteré déti dosahuji i nad-
pramérnych vysledkd (Clark a kol., 2010; Clark
a kol,, 2000; Clark, Chiny a kol., 2010).

Epilepsie

Pseudobulbarni paréza ma kortiko-bulbar-
ni nebo kortikdlni formu. Pfi kortikalni formé
(facio-faryngo-glosso-mastikatorni diplegie ¢i
syndrom Foix-Chavany-Marie) byva bilaterainf
perisylvijska abnormalita patrnd pfi vysetfenf
MRI. Kongenitalni kortikdIni forma se také na-
zyva operkularni syndrom nebo kongenitalni
bilaterdIni perisylvijsky syndrom (CBPS) s polymi-
krogyrii v oblasti operkula a refrakterni epilepsif
s rizikem non-konvulzivniho statu.

WDS ma podobné pfiznaky jako perisylvij-
sky syndrom pattici mezi epileptické syndromy
se za¢4tkem v détstvi. Prekryvanifenotypl WDS
s druhym syndromem — CBPS, ktery je znam
v epileptologii, potvrzuje podobny klinicky ob-
raz i zobrazovaci vysetfeni. Oba syndromy tvoff
soucast kontinudlniho spektra.

Jak je WDS diagnostikovan?

Diagndza se stanovi z podrobné anamné-
zy a z ddkladného klinického vysetteni. Podili
se na ni tym odbornfkd slozeny z détského
neurologa, klinického logopeda, klinického
psychologa, radiologa, rehabilita¢niho Iékafe
a fyzioterapeuta.

V objektivnim nélezu je volni paréza m. orbi-
cularis oris, svald jazyka, svalstva laryngu a faryn-
gu; je zvyseny maseterovy reflex, zivé myotatické
reflexy a frustnf pyramidova iritace. Predevsim je
postizena fe¢, u tézkych kompletnich pfipadd
je konstantni sialoroe a dysfagie. Naproti tomu
je zachovany Usmév. Izolovana paréza je viak
pomérné vzacna. Pri diagnostice WDS je tfeba
odlisit psychomotorickou retardaci s poruchami
uceni, oromotorickou dyspraxii a syndromové
diagnozy (velokardiofacidlni syndrom).

Nedilnou soucasti vysetfeni je posouzenti
schopnosti polykani tuhé, kfehké, kasovité a te-
kuté stravy. Pri pffpadnych obtizich Ize doporucit
vysetfeni polykaciho aktu. Také doplriujeme
elektroencefalografické vysetieni a zobrazenf
magnetickou rezonanci.

Zobrazeni magnetickou rezonanci ukazuje
abnormality: bilaterdIni perisylvijskou polymi-
krogyrii; heterotopii, partidlni agenezi corpus

callosum; mirnou atrofii mozku; stfednf atrofii
mozecku, nedokonalou diferenciaci Sedé a bilé
hmoty, zvyseni signélu v capsula externa v T2;
maly pons a asymetrii cerebeldrnich hemisfér
(vlevo mensi); abnormalni signél vlevo frontalné
u hlavy nucleus caudatus.

Pro upfesnéni diagnostiky a terapie poruchy
polykanfjsme sestavili specifické elektromyogra-
fické vysetfeni polykdni. Zaznamenavdme pfi
ném elektrickou aktivitu svald béhem stimulace
rznymi podnéty.

Terapie WDS

Mnohocetné malé odchylky vyzaduji inte-
grovany lécebny postup a pouziti alternativni
komunikace. Avsak poruchy pozornosti, kognice
a koordinace jemné motoriky znesnadriuji po-
uziti téchto systéma. Komplikace predstavuji
GER, riziko aspirace a malnutrice. Pfi pfekonavani
téchto obtiZi mize pomoci pouze péce multi-
disciplindrniho tymu.

Tymovy mezioborovy pfistup k détem s WDS
je klicovou podminkou jak pri diagnostice, tak i na-
sledné terapii. Komplexniterapie je na nasem pra-
covisti poskytovana détem z celé Ceské republiky.
Terapie se zaméfuje na senzorickou a motorickou
stimulaci orofacidlni oblasti, na Upravu poruchy
polykéni, na stimulaci feci. Ke korekci obtézujici
hypersalivace aplikujeme Dysport (Btx-A).

Pouze asi polovina déti zvladne ordlnf zp(-
sob komunikace pfipadné doplnény prstovou
abecedou. U ostatnich déti musf byt vybudo-
van alternativni zplsob komunikace — nejlépe
systémem ,znak do feci’, nebo jen s vyuzivanim
vlastnich pfirozenych gest.

Zaveér

Nasf snahou je v¢as Worster-DroughtQv
syndrom diagnostikovat, popsat detailné jeho
fenotyp, zachytit veskeré pridruzené pfiznaky
a komplikace a zvolit vhodnou terapii. Snazime
se 0 vytvoreni zazemf pro takto postizené déti
z celé republiky.

Podpora GACR projektem ¢. 406/09/1371
a P407/11/0946.
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Tabulka 1. Déti mivaji obtize v téchto oblastech

Obtize pfi krmeni, porucha polykani

Porucha feci

Epilepsie

Porucha motorickych dovednosti

Porucha koordinace pohybU rukou

Porucha organiza¢nich dovednostf

Kognitivni defekty

Poruchy pozornosti

Poruchy ucenf

Poruchy chovani

Psychiatrické problémy

Poruchy motivace

Poruchy emocni, emocni labilita

Zvysena iritabilita

Autistické spektrum

Tabulka 2. Stimulace pfi elektromyografickém
vysetienf polykanf

Motorické body

Taktilni stimulace kartackem

Stimulace teplotou — studené

Stimulace teplotou — teplé

Stimulace chuti - citron

Taktilnf stimulace patrovych obloukd ledovym
laryngealnim zrcatkem

Nepfima stimulace polykéni IZickou

Kasovita strava

Tuhd strava

Krehka strava

Tekutina
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