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XVI. SYMPOZIUM PRAKTICKE NEUROLOGIE / PROGRAM — CTVRTEK 13. CERVNA

Program / ctvrtek 13. ¢ervna 2019

9.00-9.10 SLAVNOSTNI ZAHAJENI - prof. MUDr. lvan Rektor, CSc., FCMA, FANA, FEAN

9.10-10.10 EPILEPTOCHIRURGIE
Odborny garant prof. MUDr. Milan Brézdil, Ph.D., FRCP

B Resekeni chirurgicka lécba epilepsie - prof. MUDr. Petr Marusi¢, Ph.D.

B Radiochirurgie v Ié¢bé meziotemporalni epilepsie (epileptologické a neuropsychologické vysledky, komplikace) -
doc. MUDr. Zdenék Vojtéch, Ph.D.

®  Neurostimulace - prof. MUDr. Milan Brazdil, Ph.D., FRCP

10.10-10.30  SATELITNi SYMPOZIUM SPOLECNOSTI NOVARTIS s.r.o. -
(Ne)-urologie v praxi aneb urologické aspekty neurologickych onemocnéni
Predsedajic: doc. MUDr. Pavel Stourac, Ph.D.

B Comuze urolog nabidnout neurologovi a jeho pacientim - doc. MUDr. Jan Krhut, Ph.D.
B Zajimavé pripady z klinické praxe na pomezi neurologie a urologie - doc. MUDr. Yvonne Benesov4, Ph.D.

10.30-10.50 Aimovig - prvni zkusenosti - MUDr. Lukas Klecka
Predndaska sponzorovand spolec¢nosti Novartis s. r. o.

10.50-11.15 PRESTAVKA

11.15-12.15 DETSKA NEUROLOGIE
Odborny garant prof. MUDr. Pavel Krsek, Ph.D.

m  Pokroky v genetické diagnostice epilepsii — MUDr. Ondfej Horak

®  Nové moznosti diagnostiky a lIécby pro dfive nelécitelna geneticky podminéna nervosvalova onemocnéni -
MUDr. Jana Haberlové, Ph.D.

Pokroky v lIé¢bé dédi¢nych neurometabolickych onemocnéni - doc. MUDr. Martin Magner, Ph.D.
Pokroky v neuroimunologii — MUDr. Zuzana Lib3a, Ph.D.

12.15-12.45 SATELITNi SYMPOZIUM SPOLECNOSTI ROCHE s.r.0.
Dlouhodoby pfinos ocrelizumabu pro klinickou praxi
Predsedajici: prof. MUDr. Jan Mares, Ph.D., MBA

B Zkusenosti s ocrelizumabem v 1é¢bé roztrousené sklerézy — MUDr. Michal Dufek, Ph.D.
® Dlouhodobé potlaceni progrese onemocnéni u pacientt s roztrousenou skleré6zou - MUDr. Mgr. Matous Rous

12.45-13.15 VARIAI
B Indikace scintigrafickych vysetieni v neurologii - MUDr. Katefina Taborska
m  Tak jde ¢as. Zkusenosti s kyselinou alfa-lipoovou — MUDr. Petra Gregorova

13.15-14.15 PRESTAVKA, OBED

14.15-15.15 BOLESTIHLAVY
Odborna garantka MUDr. Andrea Petrovic¢ova

Akutna lie¢ba migrény na oddeleni urgentnej mediciny - MUDr. Zuzana Dean, MRCP, MUDr. Andrea Petrovic¢ova

Diferencialna diagnostika migrény - MUDr. Marek Krivosik
B Monoklonalni protilatky v profylaxi migrény - vysledky klinickych studii — MUDr. David DoleZil, Ph.D., MBA
® Migréna a specifické situace: gravidita, laktace a hormonalni antikoncepce - MUDr. Ingrid Niedermayerova

15.15-15.35 Migréna - diagnostika a terapie - kdo a kdy? Fremanezumab - vlastni zkuSenosti - MUDr. Jolana Markova, FEAN
Pfednéska sponzorovana spole¢nosti TEVA Pharmaceuticals CR, s. r. 0.

15.35-16.05 SATELITNi SYMPOZIUM SPOLECNOSTI BIOGEN (Czech Republic) s.r. o.
Diagnéza... Komunikace... Psychika
Komunikace s pacientem pfi sdélovani diagnézy a jeho reakce
Pfedsedajici prof. MUDr. Jan Mares, Ph.D., MBA

m Psychologické aspekty péée o pacienty s roztrousenou sklerézou - doc. MUDr. Pavel Stoura¢, Ph.D.
® Jak komunikovat s pacientem - PaedDr. Michael Chytry
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16.05-16.30 PRESTAVKA

16.30-17.15 Z HISTORIE NEUROLOGIE
Baron Constantin von Economo (1876-1931)
Odborny garant prof. MUDr. Petr Karniovsky, CSc., FEAN

® Baron Constantin Economo von San Serff (1876-1931) — prof. MUDr. Petr Kariovsky, CSc., FEAN
®  Encephalitis lethargica von Economo po 100 letech - doc. MUDr. Katefina Mensikova, Ph.D.
®m Constantin von Economo a teorie fizeni spanku a bdéni - prof. MUDr. Karel Sonka, DrSc.

17.15-19.00 A SOUTEZNIi BLOK KAZUISTIK
Odborni garanti prof. MUDr. Irena Rektorova, Ph.D., doc. MUDr. Stefan Sivak, PhD.

m Dalsi diabeticka neuropatie? - MUDr. Martin Sabela, MUDr. Jana Junkerova

B Rozvijajtica sa kvadruparéza po deliriu - rutina alebo diagnosticka vyzva? - MUDr. Eva Godollové,
MUDr. Zuzana Langerové, MUDr. Dominika Dreskova Kucerové, MUDTr. Julia Travkina, MUDr. Katarina Surmajova,
MUDr. Tatiana Huc¢ekova, MUDr. Monika Plevova, MUDr. Oto Petrik, MPH

B Na co pomyslet pfi diferencialni diagnostice poruchy védomi - MUDr. Jan Vinklarek, MUDr. Viktor Weiss,
MUDr. David Goldemund, MUDr. Irena Dolezalovd, Ph.D.

®  Cévni mozkova pfihoda z diivodu vzduchové embolie - komplikace perkutanni plicni biopsie -
MUDr. Viktor Weiss, MUDr. Vladimir Cervendak, MUDT. Jan Vinklarek, MUDT. Irena DoleZalova, Ph.D.

®  Takmer ,all inclusive” hyperkineticko-hypotonicky EXPY syndrém — prof. MUDr. Egon Kurca, PhD., FESO,
MUDF. J&n Necpél, MUDr. Milan Grofik, PhD., doc. MUDr. Stefan Sivék, PhD.

m  Lécba rubralniho tiresu pomoci hluboké mozkové stimulace - MUDr. Martin Nevrly, Ph.D., MUDr. Pavel Otruba, MBA,
MUDr. Jan Bardori, doc. MUDr. David Krahulik, Ph.D., MBA, prof. MUDT. Petr Karovsky, CSc., FEAN

Workshopy / ¢tvrtek 13. ¢ervna 2019

WORKSHOPY (hands-on) / Zobrazovani v neurologii / odborny garant prof. MUDr. Petr Marusi¢, Ph.D.

11.15-12.45 Epilepsie, nadory a zanéty - MUDr. Lukas Martinkovi¢, prof. MUDr. Petr Marusi¢, Ph.D.
14.00-15.30 Neurodegenerativnhi onemocnéni — MUDr. Petr Dusek, Ph.D., doc. MUDr. Jan Laczé, Ph.D.
16.00-17.30 Cerebrovaskularni onemocnéni - MUDr. Petra Cimflova, prof. MUDr. Robert Mikulik, Ph.D.

Program / patek 14. ¢ervna 2019

9.00-10.00 KOGNITIVNE-BEHAVIORALNi NEUROLOGIE
Odborny garant prof. MUDr. Irena Rektorov4, Ph.D.

Afazie v klinické praxi neurologa - PhDr. Milena Kostalova, Ph.D.

m Behavioralni a fe¢ové poruchy u primarni progresivni afazie - doc. MUDr. Robert Rusina, Ph.D.
B Pamét a jeji poruchy - Mgr. et Mgr. Toméas Nikolai, Ph.D.
]

Neinvazivni mozkova stimulace v behavioralni a kognitivni neurologii — Mgr. Monika Pupikova

10.00-10.45 SATELITNi SYMPOZIUM SPOLECNOSTI SANOFI GENZYME
Zkusenosti z realné praxe
Pfedsedajici prof. MUDr. Jan Mares, Ph.D., MBA

® Aubagio - zkusenosti z klinické praxe (RWE) - doc. MUDr. Pavel Stoura¢, Ph.D.
B Praktické zkusenosti s podavanim pfipravku Lemtrada pacientdm s RR RS - MUDr. Eva Recmanova

10.45-11.15 PRESTAVKA

11.15-12.05 VARIAII

® Familiarni transthyretinova periferni polyneuropatie - véas poznat a vcas lécit aneb ,Time is axon” -
MUDr. Radim Mazanec, Ph.D.

m  Selektivniimuno-rekonstitucni terapie roztrousené sklerézy - MUDr. Michal Dufek, Ph.D.
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12.05-12.35 SATELITNi SYMPOZIUM SPOLECNOSTI Eisai Gesmb-H - organiza¢ni slozka
Skoro vzdycky jde néco udélat
Predsedajici prof. MUDr. Milan Brazdil, Ph.D., FRCP

® Hodnota terapeutického rozhodnuti pro pacienta s ,neidealnim” vysledkem pfedchozi intervence -
prof. MUDr. Milan Brazdil, Ph.D., FRCP

B Jak jsme pracovalis Perampanelem u pacientii s ,neidealnim” vysledkem dosavadni lécby — MUDr. Jitka Kocvarova
12.35-13.00 PREDANI CENY ARNOLDA PICKA, PREZENTACE VITEZNE PRACE

13.00-13.15 KREST KNIHY NEUROMUSKULARNi CHOROBY V KAZUISTIKACH -
AUTORU EDVARD EHLER, PETR RIDZON, IVANA STETKAROVA A DALSI

13.15-14.15 PRESTAVKA, OBED, JEDNANi REDAKCNICH RAD NEUROLOGIE PRO PRAXI

14.15-15.15 & KONTROVERZE - arbiter MUDr. Andrea Petrovicova
Diagnostikujeme spravné chronickou migrénu?

®  ANO - MUDr. Andrea Bartkova, Ph.D.

®  NE - MUDr. Jolana Markova, FEAN

Bolesti z naduzivani analgetik - detoxikace?
®  ANO - MUDr. Zbysek Pavelek, Ph.D.

® NE - MUDr. Pavel Rehulka, Ph.D.

15.15-16.15 POLYNEUROPATIE
Odborny garant doc. MUDr. Edvard Ehler, CSc.

® Diabeticka neuropatie - MUDr. Gabriel Hajas, PhD.
m  Periferni neuropatie u déti - MUDr. Josef Kraus, CSc.
B Varianty akutni polyradikuloneuritidy - doc. MUDr. Edvard Ehler, CSc.

16.15 ZAVER SYMPOZIA, LOSOVANI ANKETY
M interaktivni pfednaska Zména programu vyhrazena
) TIRAZ

XVI. SYMPOZIUM PRAKTICKE NEUROLOGIE
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POZNAMKY ) ABSTRAKTA
EPILEPTOCHIRURGIE

Epileptochirurgie
odborny garant prof. MUDr. Milan Brazdil, Ph.D., FRCP
Ctvrtek / 13. Cervna 2019 / 9.10-10.10 hod.

Resek¢ni chirurgicka lécba epilepsie
prof. MUDr. Petr Marusic, Ph.D.
Neurologicka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

Resekeni1écba je nejucinnéjsim postupem k dosazeni kompenzace zéchvatl u pacientd s far-
makorezistentni fokalni epilepsii. Diky rozvoji zobrazovacich metod a moznosti vyuziti vypocetni
techniky pro pokrocilé zpracovani obrazu i signélu je mozné nové identifikovat epileptogenni
zénu u pacientd, u nichz to dfive nebylo mozné. Pfi nutnosti invazivniho vysetfeni intrakranialnimi
elektrodami prevazuje dnes stereoencefalografie, kterd umoznuje explorovat i mozkovou kdru
subduralnim elektroddm nepfistupnou. Pi chirurgickém vykonu se pro pfesnou navigaci vyuziva
nejen MR, ale v fadé pfipadl i multi-modalitni zobrazeni predoperacnich vysetieni. V poslednich
letech se méni i spektrum operovanych pacientl. Operovani jsou ¢astéji pacienti slozitl — nardsta
pocet resekcl v oblasti extratemporalni a u pacientdl MR neleziondlnich. U obou téchto skupin se
i vyznamné zvysila Uspésnost resekenf 1écby.

Radiochirurgie v Iécbé meziotemporalni epilepsie
(epileptologické a neuropsychologické vysledky, komplikace)
doc. MUDr. Zdenék Vojtéch, Ph.D.

Neurologické oddéleni, Nemocnice Na Homolce, Praha

Cil: Cilem pfednasky je prezentovat nase zkusenosti s pouzitim radiochirurgického zésahu
Leksellovym gama nozem v lé¢bé farmakorezistentni mezialni temporaini epilepsie.

Materidl a metodika: N&3 soubor tvofif 14 pacientd, ktefi byli 1é¢eni 25 Gy (n=6), 20 Gy (h=2)
nebo 18 Gy (h=6) na 50% izoddze.

Vysledky: Pfi kratkodobém sledovani (40 mésicl) jsme pozorovali kolaterainf otok kolem
enhancujici 1éze (n=11), ktery ¢asto zasahoval za hranice temporalniho laloku (n=6) a mohl zpU-
sobit unkalnf herniaci (n=2) a pfiznaky nitrolebni hypertenze (n=3). To vedlo u vétsiny pacient
k tranzitornimu zvysenf frekvence zachvatd. Pro epileptochirurgicky nedspéch byla u deviti pa-
cientd provedena anteromezidlni temporalni resekce. Pfi posledni navstéveé jsme klasifikovali pét
z nich jako Engel IA, jednoho jako ID a tfi jako IIC. Z péti neoperovanych pacientd byl jeden Engel
IB, jeden B, jeden IlIA a dva IVB (pfi dobé sledovani 191,5 mésice). U deviti pacientd se vyvinula
postnekrotickd pseudocysta. Postkontrastni enhancement perzistoval 2,5-16 let a u péti pacientl
jsme zaznamenali jeho progresi mezi 2-16 lety. Zndmky neoangiogeneze jsme nalezli u dvou pa-
cientd a microbleeds byly prikazné u péti pacientd. Histopatologické vysetfeni resekatl prokazalo
proliferaci cév a infiltraci makrofagy.

Zdvér: Morfologické nélezy prokazuijf riziko vyvoje pozdnich komplikaci, coz vede k nutnosti
celozivotniho sledovéani pomoci MRI. Benefit v neuropsychologické sféfe je otazny. NeUspéch ra-
diochirurgie nevylu¢uje moznost pozdéjsi konvencni epileptochirurgické operace. Radiochirurgicky

zpUsobené vaskuldrni zmény vsak mohou zpUsobit perioperacni ischemii.
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ABSTRAKTA { POZNAMKY
SATELITNI SYMPOZIUM SPOLECNOSTI NOVARTIS S.R.0.

Satelitni sympozium spolecnosti Novartis s.r.o.
(Ne)-urologie v praxi aneb urologické aspekty
neurologickych onemocnéni

predsedajici doc. MUDr. Pavel Stourac¢, Ph.D.
Ctvrtek / 13. ¢ervna 2019 / 10.10-10.30 hod.

Co muize urolog nabidnout neurologovi a jeho pacientiim
doc. MUDr. Jan Krhut, Ph.D.
Urologicka klinika LF OU a FN Ostrava

Optimalni ¢innost mocového traktu je mozna jen pfi intaktni morfologii a funkci fidicich (cen-
trélni nervovy systém a periferni nervstvo) a efektorovych (dolni mocové cesty) struktur. Porucha
neuralniho fizeni na kterékoliv Urovni se tedy projevi na funkci dolnich cest mocovych. Je znamo, Ze
mnohé dysfunkce dolnich cest mocovych v sobé skryvaji riziko rozvoje sekundarniho nevratného
poskozeni rendlnich funkci. Nejmarkantnéjsim klinickym pfiznakem poruchy funkce dolnich cest
dolnich cest moc¢ovych u pacientd s neurologickymi chorobami vede k zasadnimu sniZzeni kvality
jejich Zivota. Diagnostice a Ié¢bé neurogennich poruch mocovych cest je proto tfeba vénovat
naleZitou pozornost jak ze strany neurologa, tak spolupracujiciho urologa. Cilem urologické lécby
u neurologickych pacientl je v prvni fadé Ucinna a dlouhodobd protekce ledvin a nasledné snaha
o dosazeni UpIné, nebo alespor spolecenské kontinence. Kone¢nym cilem je pak zlepsenf kvality
Zivota pacienta. Urologie v soucasnosti nabizi fadu metod umoznujicich efektivni terapii, predpo-
kladem je v3ak Uzkd mezioborova spoluprace mezi neurology a urology.

Prednaska predstavuje zékladni terapeuticka schémata a metody, které se uplatriuji v [é¢bé dys-
funkci mocovych cest u neurologickych pacientl s diirazem na vyuzitelnost v dennf klinické praxi.

Détska neurologie
odborny garant prof. MUDr. Pavel Krsek, Ph.D.
¢tvrtek / 13. ¢ervna 2019 / 11.15-12.15 hod.

Pokroky v genetické diagnostice epilepsii
MUDr. Ondfej Horak' 2

Klinika détské neurologie LF MU a FN Brno

2Centrum pro epilepsie Brno

O existenci geneticky podminénych epilepsifl neni pochyb. Pfedstavuji pravdépodobné téméf
polovinu viech epilepsii. U vétsiny z nich viak pfedpokldddme polygenni model dédi¢nosti, navic
v kombinaci s ne-genetickymi faktory, coz prakticky znemoznuje dokonalé pochopeni a prikaz
vsech etiopatogenetickych pochodl. Monogennich epilepsii, tzn. epilepsii na podkladé jedno-
znacné prokazané kauzalni mutace v konkrétnim genu, je podstatné méné, nicméné s raketovym
rozvojem molekuldrné-genetickych technik i jejich pocet narlstd. Pfesnéji feceno, narlstd pocet
rozpoznanych genovych mutaci, které jsou s epilepsiemi (&i nejcastéji s Casnymi epileptickymi
encefalopatiemi) asociované. Pravé odhaleni jednotlivych gend a stéle vétsi dostupnost moleku-
larné-genetického testovani (pfedevsim sekvenovéani nové generace; NGS a celoexomové sekve-
novani; WES) je jednim z jistych dGvodu, pro¢ genetické epilepsie zohlednuje i nova etiologicka
klasifikace epilepsii z roku 2017.

V idedInim pripadé prikaz kauzalni mutace urcuje diagndzu, vice ¢i méné determinuje progndzu
nemoci, umoznuje rodinné genetické poradenstvi a co je nejdllezitéjsi, vede k individualizované

terapii (napt. u pyridoxin-dependentnich epilepsii nebo GLUT-1-deficitu). Bohuzel, takové pripady
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POZNAMKY ) ABSTRAKTA
DETSKA NEUROLOGIE

jsou vzacné. V soucasnosti pouzivané NGS panely ¢itaji desitky az stovky gend, jejichz analyza je
po technické strdnce dobre standardizovana. Problémem ovsem zUstava interpretace, resp. prikaz
kauzality nalezenych sekvencnich variant, zejména ve smyslu jejich korelace s fenotypem pacienta.
Jedna mutace totiz mlze determinovat fadu fenotypt a naopak, jeden fenotyp mize byt asociovan
s mnoha mutacemiv jednom i vicero genech. Celd fada mutaci je samozfejmé benignich (= nevyznam-
nych) a mnoho dosud nepopsanych. Dalsi komplikaci pfedstavuje povétsinou nelplna penetrance,
moznost modifikujicich gent ¢i napf. teorie kritického prahu. V mnoha pfipadech proto nlez mutace
neznamena definitivni diagndzu — naopak, mdze predstavovat i matouci informaci. Prednaska shrnuje
piinosy, ale také limitace a etické otazky molekuldrné-genetickych metod v sou¢asnosti pouZivanych
v epileptologii, ve snaze poukdzat na nutnost velmi opatrné interpretace jejich vysledkd.

Nové moznosti diagnostiky a Iécby pro diive nelécitelna geneticky
podminéna nervosvalova onemocnéni

MUDr. Jana Haberlova, Ph.D.

Neuromuskularni centrum, Klinika détské neurologie FN Motol, Praha

Vrozena nervosvalova onemocnéni (NMD) v détském véku jsou vzacna onemocnén, kterd po-
stihuji sval, nervosvalovou stérbinu ¢i periferni nerv. Klinicky se tato onemocnénf projevuji zejména
svalovou slabosti. Celkové se v CR jedné o stovky az tisice détskych pacient(, ktefi se navzajem lisi
pficinou, symptomy, tizi obtizi, progresi, moznymi komplikacemi, moznostmi Iécby.

V poslednich letech zejména diky novym mozZnostem genetiky se vyznamné zvysila objasnénost
pficin vrozenych nervosvalovych nemoci. Napfiklad objasnénost priciny vrozenych NMD v nasem
centru v roce 2018 na souboru 272 pacientt byla 91 %.

Diky novym znalostem o pficinach téchto nemoci vyznamné narlsta pocet klinickych studif expe-
rimentalni léCby a tim i prvni registrované Iéky. Aktudlné, béhem poslednich tfilet, byly v USA ¢i Evropé
registrovany tfi Iéky pro dfive nelécitelnd onemocnéni. Jedna se o lék Translarna, ktery je vhodny pro
chlapce se svalovou dystrofii typ Duchenne (DMD), kde pficinnou je bodova mutace s pred¢asnym
stopkodonem, déle lék Exondys 51, ktery je vhodny taktéz pro DMD pacienty, ale s mutaci ovlivnitelnou
exon skippingem 51, a €k Spinraza, vhodny pro pacienty s diagndzou spinalni svalova atrofie. Vsechny
tfi 1éky jsou léky, které modifikuji RNA a tim umoznujf tvorbu chybéjici bilkoviny. Viyvoj téchto Iékd trval
nekdy i desitky let, a proto cena téchto lékd je enormni, pohybuje se v fddech milionC korun ro¢né na dité.

Béhem prezentace budou sdéleny zékladniinformace o principu Ucinku, probéhlych klinickych
studiich a indika¢nich kritériich u jednotlivych 1ékd veetné osobnich zkuSenostf autora.

Prdce byla podporena nadaci Pohyb bez pomoci.

Pokroky v lécbé dédi¢nych neurometabolickych poruch
doc. MUDr. Martin Magner, Ph.D.
Klinika détského a dorostového lékafstvi, 1. LF UK a VFN v Praze

Skupina dédi¢nych metabolickych poruch (DMP) zahrnuje vice nez 1000 definovanych onemoc-
néni, z nichz vice nez tfi Ctvrtiny se projevuji neurologickym postizenim. U ¢asti DMP dochazi k neu-
rologickému postizeni v disledku metabolické poruchy probfhajici mimo samotny CNS. Pikladem je
vysoka hladina fenylalaninu pfi nelécené klasické fenylketonurii, hyperamonemie pfi dekompenzaci
nékteré z poruch cyklu mocoviny nebo hypoglykemie u jaternich glykogendz, pficemz zminéné
biochemické procesy probihaji za fyziologickych podminek v jétrech. Mnoho z téchto onemocnéni
jiz dokdzeme dobre terapeuticky ovlivnit. DMP, které jiz svym primédrnim metabolickym defektem
postihuji metabolizmus nervové tkang, at uz izolované nebo v ramci systémové manifestace, jsou
naproti tomu terapeuticky ovlivnitelné mnohem hie. Velkou pfekazku pro aplikaci terapie pfedstavuje
hematoencefalickd bariéra, limitované moznosti dietniho ovlivnéni a zejména ¢asto rychla progrese
a komplexnost primarnich ale i navazné fady sekundarnich patofyziologickych procest. Jedna se
predevsim o ndhradu deficitni aktivity enzymu rekombinantnim preparatem pfi tzv. enzymové
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substitucni terapif (ERT — Enzyme Replacement Therapy), transplantaci krvetvornych kmenovych
bunék (HSCT — Hematopoietic Stem Cells Transplantation) nebo nejnovéji genovou terapif virovym
vektorem. Do terapie malymi molekulami mdzeme zafadit substrat redukujici terapii (SRT) nebo terapii
chaperony. Pro 1é¢bu hereditarnich optickych neuropatii (Leberova hereditarni neuropatie optiku,
LHON; Dominantni opticka atrofie, DOA) se uzivé idebenone, derivéat koenzymu Q10, ktery pfenosem
elektrond obchazi dysfunkeni komplex |, snizuje produkci kyslikovych radikald, a snad i reaktivuje
neaktivni retindlnf gangliové bunky. Novinkou je intrecerebralné podavana ERT u neuronalini ceroid-
lipofuscindzy typ 2.1 kdyZ se terapeutické moznosti DMP s neurologickou symptomatologif vyrazné
rozsituji, zcela zésadnim pro Uspéch zlstava ¢asna diagnostika téchto onemocnéni a nasazeni terapie.

Podporeno grantem RVO-VFN 64165.

Pokroky v neuroimunologii
MUDr. Zuzana Lib4, Ph.D.
Klinika détské neurologie, 2. LF UK a FN v Motole, Praha

Autoimunitni onemocnéni centralniho nervového systému (CNS) jsou ve srovndni s autoimu-
nitnimi onemocnénimi jinych orgdnd vzacna, ale v kontextu neurologie tvoff vyznamnou skupinu
potencialné lé¢itelnych stavi. Klinicky obraz je rozmanity a pribéh mize byt akutni a Zivot ohrozujici,
recidivujici nebo chronicky s rizikem rozvoje ¢asné invalidity. Cilem je ¢asna diagnostika a zahéjent
adekvatni terapie, coz ma zejména u déti zadsadni vyznam pro ovlivnéni celkové progndézy.

Diagnostické moznosti rozpozndni zanétlivé autoimunitni etiologie neurologickych obtiZf se
neustale zlepsuji, v praxi se objevuji nabidky vysetfeni novych autoprotildtek a jinych biomarkerd
asociovanych se zanétlivym onemocnénim CNS. Problémem byvé nesnadnd interpretace a nékdy
nejasny klinicky vyznam zjisténych vysledkd, které je tfeba dat do celkového kontextu klinického
stavu pacienta, ostatnich laboratornich vysetieni a také do ¢asového ramce. Prozatim neni vyjimkou,
7e se definitivni diagndza u pacienta vyviji v ¢ase, napfiklad inicidlnf epizoda akutni demyeliniza¢ni
encefalomyelitidy mUze byt po tfech mésicich dle vyvoje na magnetické rezonanci mozku a michy
pfehodnocena na klinicky definitivni roztrousenou sklerézu. Odhad rizika recidivujiciho nebo pro-
gresivniho prabéhu neurologickych obtizi na zakladé inicidlnich priznakl a laboratornich nalezd
je stale pfedmétem vyzkumu.

Klasifikace autoimunitnich onemocnéni CNS prochazi vyvojem, upravuiji se diagnosticka kritéria
a formuji se terapeutické pristupy. Roztrousenda sklerdza, kterd je nejcastéjsi z autoimunitnich onemoc-
néni CNS u dospélych, tvorif u déti jen asi 30% z této skupiny diagndz. Navic, s ohledem na vyvijeci se
CNS je zejména u malych déti celkova diferencidlni diagnostika odlisnd od dospélych pacientd, castéji
je nutno pomyslet na metabolické vady nebo geneticky podminéna neurodegenerativni onemocnént.

V kratkém sdéleni ukdzeme mozny diferencidlné diagnosticky pfistup a souc¢asnou klasifikaci
nejcastéjsich klinickych jednotek ze skupiny autoimunitnich onemocnéni CNS.

Satelitni sympozium spole¢nosti ROCHE s.r.o.

Dlouhodoby pfinos ocrelizumabu pro klinickou praxi
predsedajicl: prof. MUDr. Jan Mare$, Ph.D., MBA
Ctvrtek / 13. Cervna 2019 / 12.15-12.45 hod.

Zkusenosti s ocrelizumabem v Ié¢bé roztrousené sklerézy
MUDr. Michal Dufek, Ph.D.
Centrum pro roztrousenou sklerézu pfi I. neurologické klinice FN u sv. Anny, Brno

Ocrevus (ocrelizumab) je novy pifpravek pro lé¢bu roztrousené sklerézy (RS), ktery ma v CR
Uhradu v ¢asné eskalaci od podzimu 2018. Jde o monoklondini protildtku namifenou proti znaku
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CD20, ktery nesou vsechna stadia B lymfocytl mimo nezralych forem a plazmatickych bunék.
Ocrelizumab navodi jejch dlouhodobou depleci, coZ je spojeno s dramatickym snizenim akti-
vity nemoci. Jde o prvnf lék, ktery méa indikaci jak na relpas remitentni formu, tam na primarné
progresivni formu RS. Podéava se formou infuze jednou za pdl roku, coz je pro pacienty velmi
komfortni davkovani. Po premedikaci Solumedrolem, Paralenem a antihistaminikem se infuze
podavéd pomalu, béhem ¢tyf hodin. Sama infuze se dobfe snési, nezaznamenali jsme u tohoto
léku z&dné infuzni reakce.

Sdélenf se zaméfuje na praktické aspekty lécby ocrelizumabem. Nase zkuSenosti vychazi jednak
z registracni studie OPERA |, na niZ participujeme od roku 2012, ze studie CASTING, které se U¢astnime
od roku 2017 a ze zkusenosti z bézné klinické praxe, kdy lék poddvame u obou forem RS od r. 2018.

Dlouhodobé potlaceni progrese onemocnéni u pacienti
s roztrousenou sklerézou

MUDr. Mgr. Matous Rous

Centrum pro diagnostiku a [é¢bu demyeliniza¢nich onemocnéni
Neurologické kliniky LF UP a FN Olomouc

Roztrousena sklerdza je autoimunitni demyeliniza¢ni onemocnéni, které je v souc¢asnosti
déleno na dva hlavni podtypy: relaps-remitentni, které je charakterizované relapsy onemocnéni
s pfechodnymi obdobimi klinicky neaktivniho onemocnéni a primarné progresivni, které naopak
zpravidla neni charakteristické relapsy, ale postupnym zhorsovanim neurologického stavu pacienta.
Nehledé na dva uvedené podtypy RS se neurologicky stav kazdého pacienta postupné zhorsuje.
Tato tzv. progrese disability se méfi nékolika standardizovanymi parametry v klinickych studifch.
Ocrelizumab je prvni lék na roztrousenou sklerézu, ktery progresi disability potlacuje jak u pacientd
s relaps remitentni formou, tak s primarné progresivni formou, kde je také jedinym schvélenym léci-
vym pfipravkem. Napfiklad v pfipadé parametru NEPAD (pacient bez progrese a zndmek aktivniho
onemocnén() v indikaci PPRS umoznil ocrelizumab oproti placebu u vice jak trojndsobku pacient(
dosahnout tohoto cile. Obdobného cile u RRRS, kompozitniho skdre NEDA (pacient bez zndmek
aktivniho onemocnéni), bylo u pacientl lé¢enych ocrelizumab oproti aktivnimu komparétoru
interferonu beta-1a dosazeno takrka u dvojnasobku pacientd.

Varial
¢tvrtek / 13. ¢ervna 2019 / 12.45-13.15 hod.

Indikace scintigrafickych vysetieni v neurologii
MUDr. Katefina Taborska
Klinika nukledrni mediciny a endokrinologie 2. LF UK v Praze a FN v Motole, Praha

Funk¢nf scintigrafickd zobrazeni pomoci jednofotonové emisni vypocetni tomografie (SPECT)
nebo pozitronové emisni tomografie (PET) umoznuji neinvazivné posoudit fyziologické a pato-
fyziologické déje predevsim u nemocnych s cerebrovaskuldrnim onemocnénim, demenci nebo
epilepsif. Intenzita akumulace *™Tc znacenych lipofilnich radiofarmak (*"Tc-HMPAQ, ™ Tc-ECD)
je zavisla na stavu cévniho fecisté a na aktivité neurond. Pro vysetfeniintegrity dopaminergniho
neuroreceptorového systému je dostupny '2l-ioflupan (DaTSCAN) pouzivany v diferencidlni
diagnostice Parkinsonovy nemoci (PN) nebo demenci (AD versus DLB). Scintigrafie dopami-
novych transportérd je téz vhodna k posouzeni bezpecnosti podavani nékterych neuroleptik
u nemocnych s DLB. Novéji jsou dostupna radiofarmka, kterd se vazi na fibirildrni beta-amyloid
neuritickych plakd.

Cilem sdéleni je zmapovat vyuziti scintigrafickych metod v soucasnosti v bézné klinické praxi
v Ceské republice.
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Materidl a metody: Pro zpracovani byla vyuzita data Ustavu zdravotnickych informaci a statistiky
CRa najednotlivé pracovisté nukledrni mediciny (NM) byl zaslan dotaznik. Data poskytlo 28 pracoviét
z 48 oslovenych. Sledovana byla vysetfeni SPECT a PET, indikace, zpracovani a zpUsob vyhodnocent.

Vysledky:\/ysetreni SPECT a PET mozku ¢inf méné nez 1 % vysetfeni provadénych na pracovistich
NM. Priblizné 65 % pracovist NM vsak provadi méné nez 50 vysetieni ro¢né. Nedostatek rutinnich
zkugenosti pfi vizualnim hodnocenf je kompenzovéan dostupnosti softwarovych databéazi umozruiji-
cich porovnat konkrétni vysetreni se soubory statistickych dat (SPM, Neurogam, BRAFF, DaTQUANT)
na poloviné pracovist. 70% nemocnych indikovanych k vysetieni jsou nemocnf odesilani v rdmci
diferencidlni dignostiky demenci, mensi ¢ast tvoii pacienti s cerebrovaskuldrim onemocnénim.
Zatézové vysetieni k posouzeni cerebrovaskuldrni rezervy u téchto nemocnych je dostupné na 9z 28
oddéleni. Provadéni iktalniho a interiktalniho SPECT vysetieni u epileptikd je vdzano na pracovisté
s epileptochirurgickym programem. Posouzeni dopaminergniho receptorového systému nabizi 16
oddéleni, etnost vysetfeni na jednotlivych oddélenich se obvykle pohybuje kolem 20 vysetreni
ro¢né. Vyhodnoceni nalezu u suspektni PN je provadéno predevsim vizualné, nebot senzitivita
a specificita vysetieni v diferencidlni diagnostice esencidlniho tremoru a PN ¢ini dle literatury 95 %.
P¥i hodnoceni nemocnych odesilanych k vysetfeni v rdmci diferencidlni diagnostiky demenci je
preferovano na poloviné pracovist vyuziti srovnavacich databazi.

Zaveér: Vyuziti funkéniho scintigrafického zobrazeni SPECT a PET v porovnéni s anatomickym
(CT, MRI) je obecné velmi nizké. | pfes ndstup novych technologif a radiofarmak (PET) mé nadale
klesajici trend, presto jejich provedeni mlze prispét ke zvyseni diagnostické jistoty v situacich, kdy
klinické vysetfeni nebo strukturdini zobrazovaci metody nejsou jednoznacné.

Bolesti hlavy

odborna garantka MUDr. Andrea Petrovicova
Ctvrtek / 13. Cervna 2019 / 14.15-15.15 hod.

Akutna liecba migrény na oddeleni urgentnej mediciny
MUDr. Zuzana Dean, MUDr. Andrea Petrovicova
Neurologicka klinika, Fakultnd nemocnica Nitra

Migréna je ¢asté ochorenie postihujuce dospell i pediatrickd populdciu. V nasich krajinach je
pomerne ¢asto na oddelenie urgentnej mediciny privolany neurolég kvoli diferencidlnej diagnostike
bolesti hlavy i ordinacii terapie, na rozdiel od zapadnych krajin, kde akutne ataky manazuju lekéri
urgentnej mediciny. Standardny terapeuticky postup chyba, kazdy neurolég mé svoju zauzivanu
terapiu. Prednaska sa pokusa nacrtnut terapeutické moznosti na zaklade mediciny dokazov. Z kli-
nickych studif sa najefektivnejsimijavia neuroleptikd alebo kombinécia ergotaminového preparatu
s neuroleptikom. Napriek tomu odporic¢ame iniciovat liecbu parenterdinym podanim NSAIDs
v kombinacii s metoclopramidom a magnéziom pre ich zriedkavé neziaduce Ucinky. Pri dostup-
nosti triptanu jeho SC podanie. K druholiniovym liekom patria neuroleptikd, opidty a ergotaminové
preparaty. Podanie valproatu a kortikoidu nema miesto v manazmente akdtnej migrény, avsak
jednorazové podanie kortikoidu v Specidlnych pripadoch je pravdepodobne Ucinné v prevencii
recidivy bolesti hlavy.

Diferencialna diagnostika migrény
MUDr. Marek Krivosik
IIl. neurologicka klinika LF UK a UN Bratislava

Symptdmy migrény mozu byt sicastou inych primarnych aj sekundarnych bolesti hlavy, ¢o
moze sposobit zamenu za iny patologicky stav, alebo niektoré alternativne diagndzy je mozné si
s migrénou pomylit. Zaludnosti migrény mézu spocivat v skutocnosti, Ze migréna mdze byt bila-
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terdlna, alebo sa menit, mdZe byt mierna a nemusi byt pulzujica, méze trvat menej ako 4 hodiny
a viac ako 72 hodin, nemusi mat zdruzené symptomy a taktiez méze byt pritomna aura bez bolesti
hlavy. Diferencidlna diagnostika migrény preto moze byt niekedy vyzvou i pre skisenych odbornikov

Monoklonalni protilatky v profylaxi migrény -
vysledky klinickych studii

MUDr. David Dolezil, Ph.D., MBA

Headache centrum Praha, DADO MEDICAL, s.r.0., Méstska poliklinika Praha

V soucasnosti mame ¢tyfi typy anti-CGRP monoklonalnich protildtek (mAbs), které prosly kli-
nickymi studiemi a jsou, anebo v brzké dobé budou, uvedeny do bézné klinické praxe: erenumab,
eptinezumab, galcanezumab a fremanezumab. Erenumab jako jediné anti-CGRP mAbs je plné
humdnni s vazbou na receptor CGRP. Ostatni tfi ant-CGRP mAbs jsou humanizované protilatky
s vazbou na ligant CGRP.

Vsechny ¢tyfi anti-CGRP mAbs prokazaly svou efektivitu a bezpecnost v indikacich epizodické
i chronické migrény a nékteré z nich byly testovany také u cluster headache. Erenumab, v indikaci
pro epizodickou a chronickou migrénu, je jiz dostupny i na trhu v Ceské republice. Dal3f vyvoj
biologické lécby je sméfovan na neuropeptid nachazejici se v trigeminovaskularnim systému, tzv.
PACAP (Pituitary Adenylate Cyclase-Activating Polypeptid).

Migréna a specifické situace: gravidita, laktace
a hormonalni antikoncepce

MUDr. Ingrid Niedermayerova

Neurologie Brno, s. r.0.

IIl. neurologicka klinika MU a FN, Brno

V gravidité mze dojft ke zméné cetnosti migrény, ale i k rozvoji sekundarnich bolesti hlavy, které
mohou byt i zivot ohrozujici (preeklampsie, eklampsie, trombdéza zilnich splavl, apoplexie hypofyzy).
Obdobi gravidity a laktace vyzaduje specificky terapeuticky pfistup. Paracetamol Ize podat po celou
graviditu. Po pfisném posouzeni rizika a benefitu Ize podavat v 1. a 2. trimestru nesteroidni antirevmatika
(ibuprofen, kyselinu acetylsalicylovou, naproxen, nimesulid, ketoprofen, dexketoprofen, diclofenac), ve
3. trimestru jsou kontraindikovana. Metamizol Ize podat pouze ve 2. trimestru, metoclopramid v 1.a 2.
trimestru, riziko extrapyramidovych projevid u novorozence vznika v pfipadé podavanive 3. trimestru.
Sumatriptan je mozné podat v 1. trimestru, v dalsim obdobi jen po pfisném zvazenirizika a benefitu.
Ostatni triptany nejsou doporucovény. Profylakticky je bezpec¢né podavéni magnézia. U dalsich profy-
laktik je nutné posouzenirizika a benefitu podavani (metoprolol, amitriptylin, venlafaxin, citalopram).

V laktaci je mozné bezpecné podat paracetamol a ibuprofen. Po posouzeni rizika a pfinosu
|éCby poddvame kyselinu acetylsalicylovou (jednordzoveé) a triptany. Kontraindikované jsou ostatnf{
nesteroidni antirevmatika a kodein. Pfi posouzeni rizika Ize podat jednotlivou davku tramadolu, pfi
delsim uzivani je nutno prerusit kojeni. Pfechodné prerusit kojenf je nutné po aplikaci metamizolu
(48 hod.), sumatriptanu (12 hod.) a eletriptanu (24 hod.). Profylakticky Ize podat pouze magnézium.
Betablokatory jsou kontraindikované pro vznik bradykardie kojence. Lé¢ba antidepresivy (venlafaxin,

Tabulka. Monoklondlni protildtky pro profylaxi migrény

Erenumab Galcanezumab | Fremanezumab Eptinezumab
Typ protilatky humanni humanizovand | humanizovana humanizovana
Podtfida IgG 2 4 2a 1
cil Receptor CGRP | CGRP CGRP CGRP
Biologickd dostupnost 40-74% 40% ? 100%
Biologicky polocas (dny) | 21 25-30 45 28
Zplsob podanf SC/mésicné SC/mésicné SC/mésicné nebo IV kvartalné

kvartdiné
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sertralin, amitriptylin) je moznd pouze po pfisném posouzenirizika a benefitu. Podavani valprodtu
u Zen fertilniho véku je pro jeho teratogennf ucinek rizikové.

Nasazenf kombinované hormondlni antikoncepce (COC) u Zen vyskyt preexistujici migrény bez
aury nej¢astéji neméni. Zeny s menstruacni migrénou (bez aury) mohou profitovat z kontinuainiho
uzivéni COC. Nasazeni COC je u Zzen s migrénou s aurou kontraindikovano, protoze se zvysuje riziko
migrendzniho infarktu. Toto déle narlsta pfi piftomnosti dal3ich cévnich rizik. Zenam s migrénou
S aurou je mozné bezpecné podat cisté gestagenni hormonalni antikoncepci.

Prednaska sponzorovana spolecnosti TEVA

Pharmaceuticals CR, s.r. o.
¢tvrtek / 13. ¢ervna 2019 / 15.15-15.35 hod.

Migréna - diagnostika a terapie — kdo a kdy?
Fremanezumab - vlastni zkusenosti

MUDr. Jolana Markova, FEAN

Neurologicka klinika 3. LF UKa TN, Praha

Diagnostikovat migrénu mUze jak prakticky lékaf, tak ambulantni neurolog nebo neurolog
v akutnim provozu v nemocnici. Pokud se jednd o typické projevy migrény s efektem triptand, je
situace jasna. U pacientl komplikovanéjsich, napfiklad frekventni ataky, migréna s aurou, ¢etné
uziti akutni medikace, je tfeba vénovat pozornost i podrobné farmakologické i osobni anamnéze
a shazit se o doporuceni postupu na miru — s respektovanim osobni situace pacienta. Zkuseny
|ékaf centra pro diagnostiku a terapii bolestf hlavy je jisté v téchto situacich pfinosem.V prezentaci
uvedeny i kazuistiky.

Déle se autorka vénuje nové Ucinné latce v profylaxi migrény, fremanezumabu ze skupiny CGRP
protildtek. Uvedeny jsou i vlastni zkuSenosti s touto latkou z klinickych studii HALO, kde se Ucastnilo
12 pacientd, a FOCUS, kde bylo zafazeno 11 pacientd z Thomayerovy nemocnice.

Z historie neurologie

Baron Constantin von Economo (1876-1931)
odborny garant prof. MUDr. Petr Kanovsky, CSc., FEAN
¢tvrtek / 13. ¢ervna 2019 / 16.30-17.15 hod.

Baron Constantin Economo von San Serff (1876-1931)
prof. MUDr. Petr Kafiovsky, CSc., FEAN
Neurologicka klinika LF UP a FN Olomouc

Constantin Economo se narodil v roce 1876 do bohaté fecké patricijské rodiny ve mésté Braila
v dnesnim Rumunsku, jeho otec byl obchodnikem s rozsahlymi majetky v Thessalii a Makedonii, kde
méla ve mésté Edessa rodina kofeny, Economovymi piibuznymi bylo napf. nékolik biskupl fecké
pravoslavné cirkve. V roce 1877 se rodina prestéhovala do Terstu, kde Economo prozil détstvi a mladi.
Po maturité se v roce 1893 na prani otce zapsal na videriskou techniku, ale po dvou letech technického
studia zanechal a prestoupil na lékarskou fakultu. Jesté jako student publikoval védeckou praci o vyvoji
hypofyzy u ptakd. Promoval v roce 1901, pricemz tehdy uz rok pracoval v laboratofi profesora Exnera,
kde zGstal do roku 1903. Dal3i rok stravil jako rezident na interni klinice profesora Nothnagela. Dalsi dva
roky stravil cestami po evropskych laboratofich, kde pracoval s Joffroyem, Magnanem, Pierre Marie,
Bernheimem, Kraepelinem, Alzheimerem a Oppenheimem. V roce 1906 povysil cisar Frantisek Josef .
Economova otce do slechtického stavu s dédi¢nym titulem ,freiherr”, ¢imz se i Economo stal baronem.
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Od roku 1907 pracoval jako asistent na neuropsychiatrické klinice profesora Wagner—Jauregga ve
videriské VSeobecné nemocnici. Habilitoval se v roce 1913 praci o senzorickych poruchach doprova-
zejicich pontinni tumory, profesorem neurologie a psychiatrie byl jmenovan v roce 1921.V roce 1931
byl jmenovéan $éfem nové zalozeného Ustavu pro vyzkum mozku (dnesni Neurologische Institut)
videnské univerzity, ktery vsak ved| pouhych Sest mésict. Kromé mediciny bylo dalsi vasni (patrné
stejné velkou jako medicina) Constantina von Economa letectvi. Zacal s balonovym letectvim za svého
pafizského pobytu. Po ndvratu do Vidné zacal intenzivné létat na starém videnském letisti v Aspern.
Byl drzitelem prvni oficidini rakousko-uherské mezindrodni pilotni licence a od roku 1910 prezidentem
,Osterreichische Aeroklub’, v této funkci zlistal aZ do roku 1926. Za prvni svétové vélky létal jako stihac¢
rakousko-uherského letectva po dobu dvou kampani v letech 1915-1916 na dolomitské fronté. Na
z4dost rodicl u ministerstva letectvi byl koncem roku 1916 demobilizovan a odeslan zpét do videriské
vojenské nemocnice, kde pecoval o pacienty s poranénim hlavy. Po vélce, v roce 1919, se ve véku 43 let
ozenil s Karolinou, dcerou prince Aloise von Schénberg-Hertenstein, manzelstvi ale zlistalo bezdétné.
Constantin von Economo zemfel v roce 1931 ve veéku 55 let na nasledky srdec¢niho infarktu.

Encephalitis lethargica von Economo po 100 letech
doc. MUDr. Katefina Mensikova, Ph.D.
Neurologicka klinika LF UP a FN Olomouc

Encephalitis lethargica, onemocnéni zndmé rovnéz pod ndzvem Encephalitis von Economo, byla
neurologickym syndromem, ktery se v roce 1916 zacal $ifit napfic Evropou, v roce 1918 vyUstil v epidemii
a posléze v celosveétovou pandemii. Pocet postizenych celosvétove v dobé epidemie je odhadovan na
vice nez jeden milion lidi. Epidemie lethargické encefalitidy méla dva vrcholy vyskytu, v letech 1920 a 1924.
Nasledné incidence akutnich pripadd klesala a nardstal pocet pifpadd chronického stadia, zndmého pod
nazvem postencefaliticky parkinsonismus. Podobnd epidemie se v historii mediciny nikdy neopakovala.
Etiologii tohoto onemocnéni byla a stéle je vénovana velka pozornost, byla zvazovéana fada teorif, vetné
1, Ze se jednalo o nésledek tzv. 3panélské chfipky. Zédnou z nich se ale nepodafilo potvrdit. Ani po
100 letech od vypuknuti epidemie encephalitis lethargica tak neni zndmo, ¢im bylo toto onemocnéni
zpUsobeno. Encephalitis lethargica tak dodnes z8stava nejvétsi medicinskou zdhadu 20. stoleti.

Constantin von Economo a teorie fizeni spanku a bdéni
prof. MUDr. Karel Sonka, DrSc.

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd, 1. 1ékafska fakulta
Univerzita Karlova a VSeobecnd fakultni nemocnice v Praze

Moderni neurofyziologie spanku navazuje na publikaci pfednasky Constantina von Economa
(1876-1931) prednesené v 1. 1929 v New Yorku. Tato prednéska sumarizovala klinicko-neuropatologické
nalezy nemocnych s letargickou (epidemickou, von Economovou) encefalitidou. Objevy von Economa,
Ze u této encefalitidy byla nadmérna spavost spojena s [ézf mezi diencefalem a mezencefalem a in-
somnie s lézf pfedniho hypotalamu, jsou zékladem pozdéjsich znalosti o fyziologii spanku a bdén.

Na von Economa navdzali Moruzzi a Magoun ve 40. letech popisem drahy zacinajici v retikuldrnf
formaci tegmenta, kterd aktivuje kortex. Tim vytvofili koncept ascendentniho retikuldrmiho aktiva¢niho
systému (ARAS), ktery je uzndvany dosud. V naslednych letech byla identifikovana jednotlivé jadra a neu-
rotransmitery ARAS a jeho dveé vétve. Prvni sméfuje do thalamu od cholinergnich neuronl pontomezen-
cefalického prechodu (ncl. pedunculo-pontinus a ncl. latero-dorsalis tegmenti — PPT/LDT). Druhd vétev
ARAS zacind z monoaminergnich neuront v hornim kmeni a kaudainim hypotalamu. K jejich projekci
do mozkové kiry se piidavajf peptidergni neurony v lateralnim hypotalamu (obsahuji hormon koncen-
trujict melanin a hypocretin/orexin) a neurony v bazalni telencefalu (obsahuijf acetylcholin nebo GABA).

Pti hledani ¢asti predniho hypotalamu potlacujici pfi usinani aktivitu ARAS byla identifikovéna
area preoptica lateralis, pars ventralis (ventrolateral preoptic area — VLPO) obsahujici inhibi¢ni neu-
rotransmitery GABA a galanin.
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Stridani spanku a bdénf je fizeno cirkadidanné a homeostaticky. Hlavni jadro cirkadidnniho rytmu
je ncl. suprachiasmaticus v hypotalamu. Homeostatické fizeni nema jasny strukturdlnf podklad a je
zfejmé &astecné zprostfedkovano adenosinem.

REM spédnek je generovan pontinnim ncl. subceruleus (u hlodavcl ncl. sublaterodorsalis) a jeho
ascendentnia descendentni plsobeni na dalsi mozkové oblasti je zodpovédné za Siroké spektrum
projevd REM spanku.

Soutézni blok kazuistik

odborni garanti prof. MUDr. Irena Rektorova, Ph.D,,
doc. MUDr. Stefan Sivak, PhD.

¢tvrtek / 13. ¢ervna 2019 / 17.15-19.00 hod.

DalsSi diabeticka polyneuropatie?
MUDr. Martin Sabela, MUDr. Jana Junkerova
Neurologicka klinika, Fakultni Nemocnice Ostrava

Uvod: Myozitida s inkluznimi t&lisky (IBM) patif mezi chronické zanétlivé myopatie. Incidence
je uvadéna mezi 1 a 79 : 1000000. Klinicky se onemocnéni vyznacuje progresivnim rozvojem
atrofie a slabosti proximalnich i distalnich svalovych skupin. Predominantné postihuje stehenni
svaly a flexory prstd ruky. Casto je doprovazena dysfagit.

Pfipad: Prezentujeme pfipad 72letého muze diabetika opakované vysetfovaného pro pro-
gredujici svalovou slabost se zavérem diabetické polyneuropatie, ktery byl na nase pracovisté
plvodné odeslan k vyloucent jiné komorbidni polyneuropatie. Vzhledem k predominantné pro-
ximalni svalové slabosti a atrofii bylo vysloveno podezieni na myopaticky podil na pacientovych
obtizich. Laboratorni ndlez myoglobinu 350 pg/l a kreatinkindzy 6,72 pkat/I podpofil toto podezrent.
Provedli jsme EMG vysetfenf, kde dominovaly zndmky primarni myogennfléze na hornich i dolnich
koncetinach v terénu polyneuropatie. Vzhledem ke klinickému, EMG a laboratornimu nélezu byla
indikovéna svalova biopsie. Ze vzorku m. quadriceps femoris byla prokazana IBM.

Diskuze: Svalova slabost patif k ¢astym obtizim vy3siho veéku. Starsi pacienti ¢asto majf spous-
tu komorbidit, kterymi je jejich slabost vysvétlovéna. | proto zUstéva IBM poddiagnostikovanou
chorobou. V pfipadé naseho pacienta je pravdépodobny i polyneuropaticky podil na jeho slabosti.

Rozvijajlica sa kvadruparéza po deliriu -

rutina alebo diagnosticka vyzva?

MUDr. Eva Godollova’, MUDr. Zuzana Langerova', MUDr. Dominika Dreskova
Kucerova', MUDr. Julia Travkina', MUDr. Katarina Surmajova', MUDr. Tatiana Hu¢ekova?,
MUDr. Monika Plevova3, MUDr. Oto Petrik, MPH'

'Neurologické oddelenie, Svet Zdravia, NsP sv. Lukasa, Galanta

2Interné oddelenie, Svet Zdravia, NsP sv. Lukasa, Galanta

3Psychtrické oddelenie, Svet Zdravia, NsP sv. Lukdsa, Galanta

Periférna polyneuropatia patri k naj¢astejsim neurologickym ochoreniam. Prejavuje sa poruchou
struktury a funkcie periférneho nervového systému a to s dysfunkciou motorickych, senzitivnych a au-
tonédmnych nervov. V klinickej praxi naj¢astejsie sa stretdvame s metabolickou a zédpalovou pricinou.
Toxické neuropatie vznikaju obvykle priamo toxickym vplyvom, naj¢astejsie u onkologickych pacientov.

Prezentujeme pripad 44-ro¢ného pacienta, bez zévaznych ochorenf, s anamnézou chronického
abuzu etylu — predhospitaliza¢ne 3 dni abstinoval pre hroziace sudne pojednévanie. Inicidlne prijaty
na Interné oddelenie za Uc¢elom diagnostického doriesenia anémie stredne tazkého stupria s poly-
morfnymi tazkostami.V ramci diferencialnej diagnostiky anémie absolvoval paraklinické vysetrenia
s negativnym vysledkom. Priebeh hospitalizacie bol komplikovany manifestaciou epiparoxyzmu
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a s rozvojom delirium tremens s nutnostou psychofarmakopacifikacie. Privolany neuroldg stav
hodnotil ako provokovany epiparoxyzmus pri abstinenénom syndréme pri chronickom abuze etylu.
VitdIne nativne CT vysetrenie mozgu vylUcilo intrakranidinu patoldgiu. EEG vysetrenie bolo v norme.

Po stabilizovani stavu pacient popisoval celkovu slabost, parestézie dolnych koncatin v ¢lenkoch
a kolenach postupne progredujicu, postupujucu ascendentne. Privolany neuroldg predpokladal
alkoholickud polyneuropatiu. EMG vy3etrenie nervov dolnych koncatin bolo s ndlezom motorickej
axondlne demyeliniza¢nej polyneuropatiedolnych koncatin. Realizovana lumbélna punkcia bola
s normalnym cytobiochemickym nalezom.

Klinicky sa stav pacienta progredoval, v neurostatuse dominoval obraz tazkej chabej kvadruparé-
zy koncatin, bez poruchy citlivosti, pacient mal zavedeny permanentny mocovy katéter. Opétovne
konzultovany neurolég suponoval syndrom Guillaina a Barrého, preto bol pacient prelozeny na
Neurologické oddelenie.

S odstupom ¢asu sme realizovali kontrolnt lumbalnu punkciu, opét s normalnym cytobiochemickym
nalezom. Séroldgia krvi a likvoru bola negativna, oligoklonalne pasy v likvore a v sére neboli pritomné.
Doplnili sme MRI vy3etrenie mozgu a C chrbtice, ktoré nevizualizovalo Cerstvé loZiskové ani zapalové
zmeny. Na Urovni C chrbtice sa nezobrazila extrameduldrna kompresivna resp intrameduldrna spindlna
|ézia. Kontrolné EMG vysetrenie bolo so zaverom demyelinizacné polyneuropatia charakteru mononeuritis
multiplex s postihnutim motorickych a senzitivnych vidkien, bloky vedenia neboli pritomné.

Normalny MRI a likvorologicky nélez nas viedol k dalSej diferencidlnej diagnostike. Vzhladom na
predhospitalizacne popisované respiracné, gastrointestinalne tazkosti s rozvojom minerélovej dysba-
lancie v kombinacii s neurologickou symptomatolégiou sme zvazovali akitnu intermitentnu porfyriu.
Realizované vysetrenie mocu vsak nasu hypotézu nepotvrdilo, profil skor nasvedcoval pre otravu olovom.
Z heteroanamnézy sme zistili, Ze sice pacient figuroval ako nezamestnany, ale pred mesiacom pracoval
v rodinnej firme, v prevadzke s akumuldtorovymi batériami, kde u pracovnikov boli pozorované podobné
symptomy mensej intenzity. Cestou Interného oddelenia cez UVZ Bratislava bol dohovoreny odber krvi
na vysetrenie olova. Vo vysledku biologickd medzna hodnota pre olovo v krvi bola vysoko prekrocena.
Bola konzultovana Klinika pracovného lekarstva a toxikolégie UNB s doporucenim chelatacnej liecby.

V dalSom priebehu u pacienta bola zahajend intenzivna rehabilitdcia s dobrou klinickou odpo-
vedou. Pre neuropatické bolesti bol pacient nastaveny na gabapentin.

Rok po kompletnej rehabilitacii u pacienta pretrvavala chabd kvadruparéza fahkého stupna
akcentovane na hornych koncatinach.

Na zaklade tohto zistenia doslo na danom pracovisku ku kontrole so zistenim prekrocenia limitov
expozicie a odhaleniu dalsich pripadov polyneuropatie a epilepsie.

S nadou kazuistikou chceme poukdzat na dblezitost anamnézy a komplexného vysetrenia
pacienta pri sirokej skale priznakov, ktoré vyzaduju multiodborovy pristup.

Na co pomyslet pFi diferencialni diagnostice poruchy védomi

MUDr. Jan Vinklarek, MUDr. Viktor Weiss, MUDr. David Goldemund,

MUDr. Irena Dolezalova, Ph.D.

I. neurologicka klinika, FN u sv. Anny v Brné a Lékarské fakulty Masarykovy univerzity, Brno

Diferencialni diagnostika poruch védomi je sirokd, zahrnuije jak interni, tak i neurologické priciny.
V rdmci nasi kazuistiky bychom chtéli prezentovat 52letou pacientku, kterou jsme pfijali na nasi
kliniku pro kvantitativni poruchu védomi na drovni soporu. Vstupni vysetfeni, CT mozku, labora-
torni odbéry, veetné toxikologie, EEG vysetfeni a vysetfeni mozkomisniho moku, neprokazovala
kauzalIni pficinu. Do druhého dne doslo k Upravé védomi. Na nésledné provedené MRI mozku byl
piftomen oboustranny subakutni talamicky infarkt pfi uzavéru Percheronovy arterie (drobné arterie
vychdzejici z arteria cerebri posterior v P1 Useku). Porucha védomf pfi oboustranném talamickém
infarktu je vzécnou a svizelné diagnostikovatelnou jednotku, pfestozZe prvni zminky o této pficineé
poruchy védomi jsou starsf vice nez 100 let. V rdmci tohoto onemocnénti je popisovana typicka
tridda: porucha védomf a paméti, paréza vertikainiho pohledu.
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Cévni mozkova pfihoda z dilvodu vzduchové embolie -
komplikace perkutanni plicni biopsie

MUDr. Viktor Weiss', MUDr. Vladimir Cervefniak? MUDr. Jan Vinklarek',
MUDr. Irena Dolezalova, Ph.D.!

'I. neurologicka klinika FN u sv. Anny a LF MU, Brno

’Radiologické klinika FN u sv. Anny a LF MU, Brno

Perkutanni plicni biopsie pod CT kontrolou je hojné vyuzivanou metodou pro odbér vzork( z plic-
nich patologickych procesd. Vykon je povaZzovéan za bezpecny, nejcastejsi komplikaci je pneumotorax
(20-27% pacient), plicni krvaceni (11 % pacientd) a hemoptyza (5-7 % pacientd). Systémovd vzduchova
embolie je velmi vzacna (0,020-0,07 % pacientd), je viak zatizena vyznamnou morbiditou a mortalitou.

Cilem této kazuistiky je prezentovat pfipad pacientky, u které doslo pfi punkéni biopsii pravé
plice k rozvoji cévni mozkové piihody v disledku vzduchové embolizace do pravostranného
karotického povodi. V akutnim stavu byl pfitomen tézky neurologicky deficit (levostranny neglect
syndrom, levostranna homonymni hemianopsie, centraini paréza n. facialis vlevo, tézka levostranna
hemiparéza akcentovana na levé dolni koncetiny do plegie). Na akutnim CT mozku byly pfitomny
vicecetné vzduchové bubliny, na CT angiografii byl nalezen defekt v naplni periferie a. cerebri
media vpravo. U pacientky postupné doslo k regresi neurologického deficitu s Uplnou Upravou.

Takmer ,all inclusive” hyperkineticko-hypotonicky EXPY syndréom
prof. MUDr. Egon Kur¢a, PhD., FESO"2, MUDr. Jan Necpal®3, MUDr. Milan Grofik, PhD."?,
doc. MUDr. Stefan Sivak, PhD.>

'Centrum pre extrapyramidové ochorenia, Martin

2Neurologicka klinika JLF UK a UNM, Martin

3Neurologické oddelenie, Nemocnica Zvolen

Autori prezentuju kazuistiku 16-ro¢ného muza vyssieho vzrastu, astenického habitu s 5 rokov
trvajucim pomalym progredujicim rozvojom tazkosti v zmysle rozvoja: globélinej pohybovej ataxie,
hyperextencného drzania tela, dystonickych prejavov (na hornej koncatine a trupe), choreatickych
zasklbov, dyzartriou, ob&asnym dropped head syndromom, Uplnou obrnou vertikdlneho pohladu
nahor. Intelekt nie je postihnuty, pacient bol bez epileptickych zdchvatov, opakované MR vysetrenie
a interny nalez boliv norme. Genetické vysetrenie potvrdilo patologicky variant génu NPCT (c.3027delC,
€.2861C>T) potvrdzujuci typ C Niemann-Pickovej choroby. Jednd sa o ochorenie s autozomalne
recesivnym typom dedi¢nosti. V prednéske je podand charakteristika tohto zriedkavého ochorenia.

Lécba rubralniho tiesu pomoci hluboké mozkové stimulace

MUDr. Martin Nevrly, Ph.D.!, MUDr. Pavel Otruba, MBA', MUDr. Jan Bardon',

doc. MUDr. David Krahulik, Ph.D., MBA?, prof. MUDr. Petr Kanovsky, CSc., FEAN'
'Neurologicka klinika, Fakultni nemocnice a Lékaiska fakulta Univerzity Palackého v Olomouci
“Neurochirurgicka klinika, Fakultni nemocnice a Lékarska fakulta Univerzity Palackého v Olomouci

Uvod: Rubréini nebo také Holmes(lv tremor je pomérné vzacny typ tiesu, definovan jako hruby
tremor, akcentujici se ve statické poloze nebo pfi pohybu. Obvykle byva jednostranny, jen vyjimec¢né
se objevuje oboustranné. Vznika v disledku |éze cerebello-rubralnich drah. Je velmi dobfe ovlivni-
telny pomoci hluboké mozkové stimulace (DBS) ventrointeromedidlniho jadra thalamu vpravo (ViM).

Kazuistika: Predstavujeme kazuistiku 38leté Zeny, kterd ve svych 37 letech utrpéla krvaceni do
levé mozeckové hemisféry s naslednym rozvojem hrubych dyskinez a ataxie levostrannych konce-
tin, pfedevsim horni koncetiny. Ndhodné zjisténo pfi patrani po zdroji aneuryuzma vnitfni karotidy
vlevo, feSeno odlozené implantaci flowdiverteru. S odstupem pak dosetfovéany pretrvavajici handi-
capujici dyskineze levé horni koncetiny. Pfi polymyografickém vysetieni svald levé horni koncetiny
verifikovéno stfidavé zapojeni agonistll a antagonistd s frekvenci 4 Hz, korelujici s Holmesovym
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tremorem. Pacientce byla navrzena terapie DBS ViM. V rdmci pfedoperacniho vysetfeni pred
pldnovanou implantaci DBS nicméné zjisténa nové hypokalemie. Pfi ndsledném patrani po jeji
etiologii diagnostikovan feochromocytom. Pldnovand DBS tedy musela byt odloZena a pfistoupeno
k adrenalektomii. Implantace DBS ViM vpravo pak s dalsim tiimési¢nim odstupem probéhla bez
komplikaci, s naslednym klinickym velmi dobrym efektem na tremor. Pretrvava lehky levostranny
neocerebelldrnf syndrom jako nasledek mozeckové hemoragie a obcasné myoklonické zaskuby
levou horni koncetinou. Nicméné subjektivné i objektivné doslo k vyznamnému funkénimu zlepseni.

Zdvér: Rubralni (HolemsGv) tremor je relativné vzacny pro pacienta zna¢né handicapujici syn-
drom zpUsobeny |ézi cerebello-rubrélnich drah, nicméné velmi dobfe ovlivnitelny pomoci DBS ViM.

Kognitivné-behavioralni neurologie
odborny garant prof. MUDr. Irena Rektorova, Ph.D.
patek / 14. ¢ervna 2019 / 9.00-10.00 hod.

Afazie v klinické praxi neurologa
PhDr. Milena Kostalova, Ph.D.
Neurologicka klinika LF MU a FN Brno

Afézie je ziskané loZiskové poskozeni mozku. Vznikd u 43 % cévnich mozkovych pifhod, ale
i jako dusledek traumat nebo tumorl mozku. Mezi nejc¢astéjsi symptomy fatickych poruch nélezi
poruchy pojmenovani, fluence, porozumeéni a opakovani. Jednotlivé syndromy afazii vykazuiji velkou
variabilitu. U neurologicky nemocnych se mohou vyskytovat i jazykové poruchy jako alexie a agrafie
a pfibuzné poruchy jako dysartrie a apraxie feci. Velmi ¢asto koexistuje delirium, kognitivni poruchy
pfi demenci a jiné, které komplikuji diagnostické i terapeutické intervence.

Prispévek shrne zékladniinformace o aféziich a upozorni na nékteré problémy, které se mohou
vyskytnout v klinické praxi pfi praci s témito pacienty. Napt. problematicka klasifikace jednotlivych
syndrom afazii, pretrvavajici myty v oblasti diagnostiky i terapie.

Doporuceni pro klinickou praxi: diagnostiku a terapii neurogennich poruch komunikace provadi klinic-
ky logoped http://www.klinickalogopedie.cz/index.php?pg=verejnost--adresar-logopedickych-pracovist.

Behavioralni a fe¢ové poruchy u primarni progresivni afazie
doc. MUDr. Robert Rusina, Ph.D.

Neurologicka klinika a Centrum klinickych neurovéd

1. 1ékaiska fakulta, Univerzita Karlova v Praze, Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Primarni progresivni afazie (PPA) jsou neurodegenerativni onemocnéni se zpocatku izolovanou
alteraci feci, pozvolna progredujici do demence. PPA zahrnuje tfi klinické jednotky, které se od sebe
lisf vedle klinického obrazu i ndlezem zobrazovacich vysetfeni a neuropatologickym podkladem.
patii; sémanticka varianta se vyznacCuje postupnou ztratou vyznamu slov vedouci k t&7ké poruse
porozumenia podkladem je proteinopatie TDP-43; a pro logopenickou variantu je pfizna¢né vyrazné
narusenf opakovani delsich vét a anomie, vétsinou v rdmci fokaIni varianty Alzheimerovy nemoci.
Bézné behavioralni projevy u PPA zahrnuji neklid, poruchy pfjmu potravy, desinhibici a iritabilitu,
mnohdy v kombinaci s apatil. V€asné rozpoznani behavioralnich projevl u PPA, tc¢innd podptrna
a farmakologickd 1é¢ba a dislednd podpora pecovatell je pfedpokladem dlouhodobého udrzeni
pacientl v domdcim prostredi i prevence nadmérné pecovatelské zatéze rodiny.

Shrnuti pro praxi:

B typickd pro PPA je zpocatku izolovand alterace feci, bez zjevné strukturdlni léze v CT nebo MRI
obrazech, s postupnou progresi do demence
B narozdil od jinych demenci zlstava dlouho zachovéna sobéstacnost a aktivity bézného Zivota
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odhadem az u 75 % pacient( s PPA se objevi poruchy chovéni
k nejcastéjsim behavioralnim projevim PPA patii podrazdénost (iritabilita) a apatie
jejich intenzita a ¢etnost nardsta s progresi onemocnéni

zasadni vyznam md vcasné rozpoznani poruch chovani, Uc¢innad podpdrna a farmakologicka
lé¢ba a dUsledné podpora pecovatell

Pamét a jeji poruchy
Mgr. et Mgr. Tomas Nikolai, Ph.D.
Neurologicka klinika 1. LF UK a VFN, Praha

Pamét je jednou z nejvice zkoumanych kognitivnich domén. Diagnostika poruch paméti vyzaduje
specifické dovednosti, které by mély vychézet z dobré znalosti typU poruch paméti a jejich nejcastéjsich
pficin. Prispévek se zabyva klinickou diagnostikou poruch paméti, pfedstavuje nejpouzivanéjsi metody
pro hodnoceni poruchy paméti a jejich vztah k vybranym prototypickym onemocnénim zasahujicim
pamét. Hlavni ddraz pfi rutinnim neuropsychologickém vysetfeni paméti spocivé na administraci
specifickych screeningovych ¢i komplexnich pamétovych testl. Kromé testového vysetieni paméti
hraje pfi diagnostice pamétovych poruch vyznamnou rolii analyza subjektivnich stiznosti na pamét,
pifpadné ziskavani anamnestickych informaci od pacienta i jeho rodinnych pfislusnikd ¢i pecovatelQ.

Neinvazivni mozkova stimulace v behavioralni
a kognitivni neurologii

Mgr. Monika Pupikova

Stfedoevropsky technologicky institut, CEITEC MU, Brno

Neinvazivni mozkova stimulace (NIMS) pfindsi alternativni pohled na rehabilitaci a Ié¢bu neurologic-
kych potizi. V poslednich letech se vyzkum vyznamné posunul, klinické kontrolované studie naznacujf
klinicky relevantniefekt u rliznych skupin neurologickych pacient(i bez zavaznéjsich vedlejsich ucinka.
V klinické praxi byla zatim metoda schvélend pouze pro lé¢bu farmakorezistentni deprese, studie viak
naznacuji mozné budouci vyuziti pro terapii depresivnich symptom u jinych onemocnéni, v rehabi-
litaci afézif, ¢i kognitivnich symptom v ¢asném stadiu neurodegenerativnich onemocnéni mozku.
V predndsce stru¢né seznamujeme s metodami NIMS a vysledky publikovanych studif.

Satelitni sympozium spolecnosti
SANOFI GENZYME
Zkusenosti z realné praxe

predsedajici prof. MUDr. Jan Mares, Ph.D., MBA
patek / 14. ¢ervna 2019 / 10.00-10.45 hod.

Aubagio - zkusSenosti z klinické praxe (RWE)
doc. MUDr. Pavel Stouraé, Ph.D.
Neurologicka klinika FN Brno

Aubagio (teriflunomid) je peroraini imunomoduldtor podavany jedenkrat denné. Jedné se
o inhibitor enzymu DHODH zasahujici do syntézy pyrimidinu a tlumici rychlost proliferace T a B
lymfocytl. V preklinickych studiich nebyl teriflunomid genotoxicky, mutagenni ani klastogenni.

Teriflunomid byl testovan v fadé klinickych studif llll. faze (TEMSO, TOWER, TOPIC, TENERE).
Analyza bezpecnosti pfipravku je velmi pfiznivd, zahrnuje zpravidla pfechodné a benigni pfizna-
ky; fidnutf vlasd, prajem, zvyseni ALT, nauzea a bolesti hlavy. Teriflunomid byl testovan v davkach
14mga7mg.

26 13.-14.6.2019 / XVI. SYMPOZIUM PRAKTICKE NEUROLOGIE www.neurologiepropraxi.cz



POZNAMKY ) ABSTRAKTA
VARIATI

Dulezitym aspektem je bezpecnost stran potencidlniho teratogenniho Ucinku. BEhem doby
uzivani teriflunomidu je nezbytnd antikoncepce, v pfipadé planované gravidity je tfeba pouzit
zrychlenou elimina¢ni metodu.

Studie z redlné klinické praxe potvrzuji dlouhodobou Ucinnost v klinickych parametrech
a standardni bezpecnosti profil bez vyskytu neocekavanych nezddoucich Ucinkd. Prezentovany
budou vysledky studie TAURUS — MS s pacienty s RR-MS, dale vysledky Spanélské studie zaméfené
na bezpecnost a snasenlivost teriflunomidu.

Praktické skiisenosti s podavanim pripravku Lemtrada
u pacientov s RRRS

MUDr. Eva Recmanova

Krajskd nemocnice T. Bati, a.s., Zlin

Roztrisena sklerdza je chronické, autoimunitne podmienené, demyelinizacné ochorenie CNS,
ktorej priebeh dokdzeme modifikovat podavanim starostlivo vybranej biologickej lie¢by. V¢asna
eskaldcia pri znamkach aktivity choroby je zdsadna pre dosiahnutie dlhodobej stabilizacie pacien-
tov. Alemtuzumab je indikovany v lie¢be pacientov s vysoko aktivnou formou RS, pri zlyhani DMD
terapie 1. linie. Alemtuzumab je monoklondlna protildtka namierena proti povrchovému proteinu
CD 52, ¢im dochadza k rychlej eliminécii T a B lymfocytov. Vysoka tc¢innost bola dokazéna stidiami
CARE MS I'a CARE MS 1. Pri dodrzani doporucenych postupov monitoracie sa jedna o vysoko Ucinnu
terapiu s predvidatelnym bezpec¢nostnym profilom. V kazuistikdch prezentujeme pripady nedosta-
to¢ne kompenzovanych pacientov na predchadzajucej DMD liecbe, u ktorych doslo k stabilizacii

ochorenia az po nasadeni alemtuzumabu.

Varia ll
patek / 14. ¢ervna 2019 / 11.15-12.05 hod.

Familiarni transthyretinova periferni polyneuropatie -
vcas poznat a vcas lécit aneb ,Time is axon”

MUDr. Radim Mazanec, Ph.D.

Neuromuskularni centrum 2. LF UK a FN Motol, Praha

Dédi¢na TTR amyloiddza je zpUsobend poruchou tvorby bilkoviny transtyretinu, ktery se
uklada ve formé amyloidu v rliznych tkdnich a orgdnech. Spravné a v¢asné diagnéza amyloidézy
je Casto obtiZzna a opozdénd, ale pokud je odhalena vcas, je léCitelnd. Onemocnéni je geneticky
podminéné, progresivni a postihuje vice organt v téle. Ukladani amyloidu postihuje nejen nervova
vldkna, kterd zajistuji hybnost a citlivost koncetin nebo fidi ¢innost vnitfnich organd, ale zasahuje
i dalsi orgény napf. srdce, ledviny a oci. Manifestuje se obvykle ve dvou forméch — prvnije periferni
polyneuropatie (porucha koncetinovych nerv), kterd postihuje vétsinou pacienty ve 3.-4. dekadé
s typickymi palivymi a palc¢ivymi bolestmi na dolnich koncetinach. Mize také postihovat n. medianus
v zapésti, tzv. syndrom karpalniho tunelu, na obou hornich koncetinach, coz se projevi brnénim
a mravencenim prstd nebo jejich znecitlivénim. U druhé formy se amyloid uklada v srde¢nim svalu
a zpUsobuje tzv. kardiomyopatii, kterd obvykle postihuje muze ve véku nad 65 let a projevuje se
ndmahovou dudnosti, otoky nohou a nepfekonatelnou unavou. Kromé téchto dvou zakladnich
forem dédi¢né amyloidéza mize poskodit ledviny a je nezbytné sledovat ledvinné funkce (bilkovina
v moci), travici poruchy (prdjmy, zacpy, hubnuti) a o¢ni priznaky (sklivcové viocky, zeleny zékal).
Onemocnénije nastésti vzacné a postihuje pfiblizné 1,1 obyvatele ze 100 tisic. Vloha pro amyloidézu
se prenasi tzv. autosomalné dominantnim zptsobem, tj. riziko pfenosu vlohy na dalsi generaci je
50% pro obé pohlavi. V¢asna diagndza je stanovena na zékladé klinickych priznakd jednoduchym
testem tzv. ,suché kapky” a pfi pozitivnim nalezu je nésledné potvrzena molekuldrné genetickym
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vysetfenim (DNA analyzou) tzv. transtyretinového genu (TTR gen). V souc¢asné dobé pfi véasném
zachytu nemoci (pacient je schopen chiize bez opory) je moznost zahdjit [é¢bu lékem, ktery dokéze
stabilizovat bilkovinu transtyretin a zabranit tak dalsimu uklddani amyloidu ve tkénich a orgénech.
Pokud je nemoc jiz pokrocil, zbyvéa pouze transplantace jater nebo kombinovand transplantace
jater a srdce i jater a ledviny. V¢asny zachyt nemoci davéa nemocnym nadéji pfedejit nebo oddalit
transplantace organu. Cilené vyhledavani pacientd s nejasnymi poruchami koncetinovych nerv(
nebo srde¢niho svalu cestou tzv. ,suché kapky” je vhodnym ndstrojem pro v¢asnou diagnostiku
této zdvazné nemoci a dava pacientdm nadéji na efektivnilécbu. Edukace lékard v neurologickych
ambulancich jiz pomohla identifikovat jednoho pacienta s TTR-FAP.

Selektivni imuno-rekonstitucni terapie roztrousené sklerozy
MUDr. Michal Dufek, Ph.D.
MS centrum, |. neurologicka klinika FN u sv. Anny a LF MU Brno

Mavenclad (cladribin) je novym lékem 2. linie terapie roztrousené skirézy (RS), coZz znamena lék
pro vysoce aktivni relaps remitentni RS. Tento lék ma v Ceské republice Ghradu od podzimu 2018.

Jde o purinovy antimetabolit, ktery vede ke snizeni poc¢tu lymfocytd. Jedné se o pfriklad
pulzni imunorekonstitu¢ni terapie, kdy ,pulzni” znameng, Ze se podava v pulzech, ne nepre-
trzité a pritom efekt trvé dlouhodobé a ,imunorekostitu¢ni” znamena, ze 1ék zplsobi depleci
imunitnich bunék (v tomto pfipadé selektivni snizeni poctu lymfocytd), které se béhem nékolika
tydnl od podani obnovi a tyto nové lymfocyty jsou jiz kvalitativné odlisné — faze rekonstituce
imunitniho systému.

Doporucend kumulativni davka tohoto Iéku je 3,5 mg/kg télesné hmotnosti, kterd se podava
v prvnich dvou letech Ié¢by — vzdy pét dnf na za¢atku prvniho a druhého mésice kazdého
|écebného roku. Po dokonceni dvou Ié¢ebnych pulzd neni nutnd zadna dalsi lé¢ba kladribinem
béhem 3. a 4. roku. Pacient je tak 1écen 20 dni béhem ctyr let trvani efektu terapie, coz je pro
pacienta velice komfortni zpdsob lécby. Samotny lék se snadsi dobre, jeho poZiti nenf spojeno
s zadnou nezadouci reakci.

Sdéleni se zaméfuje na praktické aspekty terapie timto unikatnim lékem.

Satelitni sympozium spolecnosti Eisai
Gesmb-H - organizacni slozka
Skoro vzdycky jde néco udélat

predsedajici prof. MUDr. Milan Brazdil, Ph.D., FRCP
patek / 14. ¢ervna 2019 / 12.05-12.35 hod.

Hodnota terapeutického rozhodnuti pro pacienta s ,neidealnim”
vysledkem predchozi intervence

prof. MUDr. Milan Brazdil, Ph.D., FRCP

Centrum pro epilepsie Brno, 1. neurologicka klinika FN u sv. Anny a LF MU, Brno

Standardy péce o pacienty s epilepsif se s novymi objevy na poli neurovéd a s dostupnosti
novych mozZnosti terapeutickych intervenci dynamicky vyvijeji, a to co bylo povazovano za ak-
ceptovatelny vysledek v minulosti, jiz v sou¢asné dobé nemusi platit. Klasicky idedIni vysledek - tj.
dosazeni trvalého ¢i alesport dlouhodobého stavu bez zachvatd plati, nicméné méli bychom téz
usilovat o maximalni mozné zkraceni ¢asu a poctu terapeutickych pokusd, které potfebujeme k je-
ho dosazeni. Tak, aby celkovy pocet zachvatU, které pacient absolvuje, byl co nejnizsi. ,Neidedlni”
vysledek s perzistujicimi zachvaty, byt v nizsi frekvenci nez pred intervenci, pro pacienta znamena

zasadni snizeni kvality Zivota, potencidlni ohroZeni Urazem ¢i dokonce SUDEP, a omezeniv béZném
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Zivoté. Pro Iékare pak ¢asto pocit profesiondlniho netispéchu a vyssi pracovni a ekonomické zatizenf
pécli o takového pacienta.

U pacienta se ,suboptimalnim” vysledkem soucasné terapeutické intervence by meélo dojit
k rychlému a racionalnimu rozhodnuti. Zdkladni otdzkou je, zda jde pro pacienta jesté néco udélat,
nebo uZ jeho stav nejde dostupnymi intervencemi zlepsit. Pravidlem pfi klinickém rozhodovanf
v takovych pffpadech by méla byt validace diagnézy, analyza typu a frekvence zachvatd, potvrzenf
predpoklddané etiologie, a zhodnoceni dosavadni 1écby a jejich vysledkl. Zésadnf je napldnovani
sekvence zmén terapie. Mély by se brat v Gvahu i nefarmakologické intervence a v pfipadé potreby
v¢as pacienta referovat do specializovaného epileptologického centra.

PYi planovani dalsich farmakoterapeutickych intervenci je tfeba postupovat systematicky podle
zasad racionalni polyterapie. Jako prvni pouZit postupy s vyssi pravdépodobnosti Uspéchu (napf.
u kombinace AED je vy3si Sance uspét pfidanim léku s jinym mechanizmem Ucinku nezZ s mecha-
nizmem stejnym). Pomtickou pro rozhodovani mohou byt nejen randomizované klinické studie,
ale téz klinickd data z bézné praxe, které sumarizuji strukturovanou kolektivni zkuSenost.

U pacientd, kde se ndm dosud nezdafilo dospét k idedInimu vysledku, by se mélo pfistupovat
k pravidelnému prehodnoceni (napf. ve Velké Britanii se tak déje v ro¢nim intervalu) a v kazdém
piipadé pfi vstupu nové terapeutické moznosti ¢i ziskani novych zdsadnich poznatkl v oboru.

Zamysleni nad pacientem, z ného? vyplyne v&asné terapeutické rozhodnuti, je to nejcennéjsi,
co muze lékaf pro svého pacienta ucinit.

Jak jsme pracovali s Perampanelem u pacientu s ,neidealnim”
vysledkem dosavadni lécby

MUDr. Jitka Koc¢varova

1. neurologicka klinika Fakultni nemocnice u sv. Anny, Brno

Perampanel je antiepileptikum ze ,zatim” posledni generace. Jeho hlavni odli$nosti od ostatnich
antiepileptik je mechanizmus G¢inku. Paremapanel je v této dobé jedinym antiepileptikem, které
ovliviiuje postsynaptickou oblast a to nekompetitivnim antagonizmem glutaméatovych AMPA
receptorl. Tato skute¢nost mize byt ddlezité pfi hledani vhodného Iéku do kombinace s jinymi
antiepileptiky. Glutamat je také jednim ze zdsadnich mediator( pro generalizaci zachvatu. Dalsi od-
lisnosti od jinych antiepileptik je dlouhy eliminacni polocas (105 hodin u pacientl bez enzymovych
induktord), ktery umozniuje davkovani 1x denné.

Bezpecnost a Ucinnost perampanelu zjisténa v randomizovanych studiich byla opakované
publikovana. Randomizované studie viak zahrnuji vétsinou vyselektované pacienty, kteff ne vzdy
dobre reflektuji klinickou realitu (podle analyzy 432 chorobopist dvou neurologickych pracovist
z CR by se do randomizovanych studif kvalifikovalo” 9% pacient(). Tito pacienti zpravidla byvaji
znacné refrakterni (tj. ve stavu, kam bychom nase pacienty, pokud mozno, nechtéli nechat dospét).
Vysledky studii s protokolem blizkym bézné praxi, které sumarizuji strukturovanou kolektivni
zkusenost, mohou byt velmi uzite¢nym doplhkem pfi rozhodovani o vhodné [é¢bé konkrétniho
pacienta. V pfipadé perampanelu tato redlnd klinickd data od obvyklych pacient( ukazuiji ve srovnani
s vysledky randomizovanych studif vyssi Gcinnost a lepsf snasenlivost a téZ nizsi udrzovaci davky.
To Ize vysvétlit pouzitim ve dfivéjsich liniich pfidatné |é¢by, individualizaci davky a rychlosti titrace,
coz v randomizovanych studiich zpravidla neni mozné.

Prezentujeme pfipadové studie dvou pacientl lé¢enych perampanelem, které ilustruji terapeu-
tické misto a mozZnosti tohoto pfipravku. Zaroven ukazuji nasi snahu o ¢asné rozhodnuti a zménu
|écebné intervence, pokud ty stavajici nedavaji optimalni vysledky, tak, aby pacient dospél ke
kompenzaci epilepsie na co nejnizsi pocet pokusd.
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Polyneuropatie

odborny garant doc. MUDr. Edvard Ehler, CSc.
patek / 14. ¢ervna 2019 / 15.15-16.15 hod.

Diabeticka polyneuropatia
MUDr. Gabriel Hajas, PhD.
Neurogicka klinika FSVazZ UKF a FN Nitra

Diabetes mellitus spdsobuje celé spektrum periférnych neuropatickych komplikécif a posti-
huje vietky Urovne periférneho nervu, po¢nuc nervovym korefiom a konciac distadlnym axénom.
Diabeticka neuropatia (DN) sa v sucasnosti povazuje za heterogénne ochorenie s odliSnymi
patogenetickymi mechanizmy u rozdielnych klinickych syndromov. Méze byt fokdlna aj difizna,
proximalna aj distalna. Najcastejsiou formou DN je distdlna symetrickd polyneuropatia, ktord ¢asto
prebieha zakerne a bezpriznakovo a jej najzavaznejsou komplikaciou je diabetickad noha.

Patogenéza ochorenia je tieZ heterogénna, s roznymi kauzativnymi faktormi, vratane perzis-
tujucej hyperglykémie, mikrovaskuldrnej insuficiencie, oxidativneho stresu, nitrosativneho stresu,
naruseného neurotrofizmu a autoimunitne spotredkovanej destrukcie nervov. Okrem uz zndmych
rizikovych faktorov DN ako su trvanie diabetu ¢i dlhodoba Urover metabolickej kontroly sa ako
dolezité ukazuju kardiovaskuldrne faktory (hypertenzia, hyperlipidémia, obezita), vek a fajc¢enie.
V prevencii rozvoja neuropatie maju rozhodujuce miesto kontrola glykémie, Uprava Zivotného stylu
a cvicenie. Kyselina alfa-lipoova a benfothiamin sa povazuju za latky s chorobu-modifikujicim po-
tencidlom, podla viacerych studif je vsak ich efekt sporny. Terapia bolestivych foriem DN je potrebnd
najma z hladiska zlepsenia celkovej kvality Zivota diabetikov. V¢asna diagnostika DN je nevyhnutna
pre v¢asné podchytenie pacientov s moznostou terapeutickej intervencie.

Periferni neuropatie u déti
MUDr. Josef Kraus, CSc.
Klinika détské neurologie, Univerzita Karlova v Praze, 2. LF a FN Motol, Praha

Vétsina perifernich nervovych poruch mé postupny a pomalu progresivni prabéh. Avsak
akutnf zacatek mlze nastat pfi autoimunnim a infekénim zanétu, metabolickych poruchach nebo
pfi intoxikaci. Mnoho systémovych onemocnéni i latek a Iéciv postihuje také periferni nervovy
systém. Periferni neuropatie se typicky vyvijeji se symetrickym a prevazné distalnim postizenim.
Kombinace senzitivni a motorické |éze je nejcastéjsi, aviak v nékterych piipadech mohou previddat
motorické nebo senzitivni abnormality a také se mohou objevit autonomni pfiznaky. Vysetfeni
poruchy periferniho nervu zahrnuje peclivou anamnézu, véetné anamnézy rodinné. Nasleduje
neurologické, elektrofyziologické vysetieni a biochemické, serologické, imunologické, likvorologické
¢i genetickeé testy; pfipadné zobrazeni. Nejcastéjsi polyneuropatil v détském véku je hereditarni
motoricka a senzitivni neuropatie.

Varianty akutni polyradikuloneuritidy
doc. MUDr. Edvard Ehler, CSc.
Neurologicka klinika FZS Univerzity Pardubice a PKN, Pardubice

Akutni polyradikuloneuritida je nejcastéjsi akutni, ziskand, autoimunitni, multifokalni periferni
neuropatie. Ro¢ni incidence se udéva od 0,16 do 4,0/100 000 obyvatel s maximem vyskytu mezi
50-70 lety. Jednéa se o autoimunitni reakce proti perifernim nerviim, na které se podileji bunécné
i protildtkové imunologické abnormity. Akutni zanétlivda demyeliniza¢ni polyradikulitida je u nas
(i v celé Evropé) nejcastéjsim typ a dva primarné axonalnitypy - AMAN a AMSAN - jsou u nds méné
Casté. Existuje nékolik fokalnich variant akutni polyradikuloneuritidy, které se vyznacuji charakteristic-
kym klinickym prabéhem, nalezem protilatek proti gangliosidtm i rznymi terapeutickymi schématy.
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POZNAMKY ) ABSTRAKTA
POLYNEUROPATIE

Nejcastejsi z fokalnich variant GBS je Miller-Fisher(v syndrom, ktery se v klasické formé manifes-
tuje oftalmoparézou, areflexii a ataxif. Ataxie mdze byt vyrazng, takze nemocny neni ani schopen
sedét. Klasifikuje se jako mozeckova ¢i obecné non-neuropaticka. Typickym nalezem je pozitivita
antiGQ1b protilatek. Existuje celd fada variant Miller-Fisherova syndromu - bez ataxie, s pfevahou
postizeni parasympatickych vidken, s vyraznou Unavnosti. Ve vice nez 50 % dochazi ke kombinaci
s generalizovanymi formami polyradikuloneuritidy.

Bickerstaffova kmenové encefalitida (BBE) je variantou Miller-Fisherova syndrom. Projevuje se
poruchou védomi (napf. somnolenci), hyperreflexif, nékdy i mirnou spasticitou, oftalmoparézou
(s postizenim parasympatickych vldken), ataxii. Jsou pozitivn( protildtky pro ganglioziddm GQ1b
a obvykle i ndlez na MRI. Existuji viak i nedplné formy BBE — napt. bez okohybné poruchy.

Faryngo-cerviko-brachidlni forma se vyznacuje dysartrii, dysfagif a descendentnim rozvojem
slabosti $fjového a brachidlniho svalstva. Charakteristickou komplikacf jsou poruchy polykani (sonda,
PEG), aspirace (s odsatim z dychacich cest) i dlouhodobd uméla plicni ventilace. Byvaji pozitivni
protilatky proti ganglioziddm GD1a a GQ1b.

Dalsimi variantami jsou akutni ataxie, akutni dysautonomie, mnohocetna kranidInf neuropatie
a parapareticka forma.
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