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Paroxyzmadlne dyskinézy predstavuju heterogénnu skupinu ochoreni, ktoré su vac¢sinou genetického povodu, aviak mézu byt
aj sekundarne/symptomaticky alebo funkéne podmienené. Z hladiska klinického fenotypu delime paroxyzmalne dyskinézy
na kinezigénne, nekinezigénne, ponamahové a viazané na spanok. Tento ¢lanok priblizuje zakladnu fenomenoldgiu, klasifi-
kaciu, nomenklaturu tychto ochoreni a kladie déraz na diferencidlnu diagnostiku a prezentéciu najcastejsich ochoreni, ktoré
sa manifestuju paroxyzmalnymi dyskinézami.
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Paroxysmal dyskinesia

Paroxysmal dyskinesia presents a heterogeneous group of disorders, mostly of genetic origin, but may be also of secondary/
symptomatic or functional etiology. In terms of clinical phenotype paroxysmal dyskinesia are classified as kinesigenic, non-kine-
sigenic, exercise-induced and sleep-related. This review will outline the clinical phenomenology, classification, nomenclature of
these disorders and focus will be placed on the differential diagnosis and manifestation of most common disorders presenting

with paroxysmal dyskinesia.

Key words: paroxysmal dyskinesia, kinesigenic, non-kinesigenic, exercise-induced, secondary, SLC2A1, PRRT2, MR1, ADCY5.

Paroxyzmalne dyskinézy (PxD) predstavu-
ju heterogénnu skupinu ochoreni, ktoré su
charakterizované rekurentnymi epizédami
abnormalnych pohybov so zachovanym
vedomim (Erro, 2019). Ide o neepileptické
stavy, avSak ochorenia z tejto skupiny sa
¢asto manifestuju aj kombinaciou roéznych
inych epizodickych neurologickych prejavov
vratane epilepsie, migrény alebo ataxie. PxD
sa moOzu prejavovat dominantne choreatic-
kymi alebo dystonickymi dyskinézami, pri-
padne ich kombinaciou. U ¢asti pacientov je
neurologicky nalez medzi atakmi normalny
(izolované PxD), zatial ¢o u inych pacientov
moze byt interiktélny nalez sprevadzany
dal$imi neurologickymi a systémovymi
prejavmi (komplikované PxD). Pri kompli-
kovanejsich formach sa mézu PxD vysky-
tovat v kombinécii s inymi perzistentnymi

prejavmi vratane psychomotorického za-
ostdvania, mentdlnej retardécie, spasticity,
hypotdnie, ataxie a mnohych inych prizna-
kov. Etiologicky ide o pomerne heterogénnu
skupinu ochoreni podmienenych geneticky,
sekunddrne/symptomaticky alebo v ramci
funkéného neurologického ochorenia.

Delenie, klasifikacia

a nomenklatara PxD
Historicky sa PxD z hladiska fenotypu

a typu spustacov delili do 4 skupin na ki-

nezigénne, nekinezigénne, pondmahové

a viazané na spanok (Gardiner, 2015).

B Kinezigénne dyskinézy (PKD) su charak-
teristické kratkym trvanim do 1 minuaty
(vacsinou len niekolko sekund), spusta
ich ndhly alebo kratky pohyb, vac¢sinou
celého tela, niekedy je potrebny trochu

intenzivnejsi, ale kratky pohyb, napri-
klad par drepov alebo klikov, prebeh-
nutie niekolkych metrov a pod.
Non-kinezigénne dyskinézy (PNKD) su
PxD s najdlhsim trvanim, Standardne
v rozpati od 10 minut po niekolko ho-
din. Ich spusta¢om su nekinezigénne
faktory, ako napriklad kofein, alkohol,
silné emdcie, Unava, nedostatok spanku
alebo stres.

Paroxyzmalne ponamahové dyskiné-
zy (PED) su dyskinézy s intermediar-
nym trvanim, v typickom rozmedzi
5 - 30 minut, ktoré su spustané dlhsou
fyzickou aktivitou, napriklad 15 minut
chédze, behu, bicyklovania a pod. PED
sa vac¢sinou prejavuju dominantne na
Casti tela, ktoré bolo zatazené cvicenim,

ale nie je to pravidlo.
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B PxD viazané na spanoksav historickom
koncepte u vacsiny pacientov neskor
spajali s epilepsiou, ale po opisani PxD
spojenych s mutéciami v géne ADCY5
zazili renesanciu, nakolko tieto mutécie
su pomerne typické pre dané ochorenie.

V case prvych genetickych objavov sa
PKD spajali prevazne s mutaciami v géne
PRRT2, PNKD s mutaciami v géne MR1 a PED
s mutaciami v géne SLC2A1. Ukézalo sa viak,
ze fenotyp PxD pri tychto genetickych ocho-
reniach je pomerne heterogénny, pricom
napriklad az takmer polovica nositelov génu
PRRT2 mala ataky spustané aj nekinezigén-
nymi faktormi. Naopak nositelia génu MR1
mali ataky spustané dlhsim cvicenim alebo
mali ataky, ktoré trvali menej ako minatu
(Erro, 2014a). Vzhladom na vyznamnu
fenotypovo-genotypovu variabilitu a tiez
na zéklade objavu mnohych dalsich génov,
ktoré suvisia s PxD (ADCY5, ECHS1, KCNMAT,
PDGFB, XPR1, SLC16A2, ATP1A3, CACNATA,
PDHAT, SNC8A, PDHX, DLAT, GCH1, LMX1B,
PDE2A, KCNAT1, 16p11.2 dupl, POLG, RHOBTB2,

TMEM151A), sa dnes aj s prihliadnutim na
platnu klasifikaciu dystonii preferuje dele-
nie podla klinickej osi (na PKD, PNKD, PED
alebo PxD viazané na spanok) a podla etio-
logickej osi (genetické vs. sekundérne vs.
funk¢né) (Albanese, 2013). Vo vSeobecnosti
ale plati, ze priméarne genetické formy PxD
vznikaju predovietkym (resp. pri niektorych
génoch vyhradne) v detskom veku, kym
sekundarne/symptomatické a funkéné PxD
maju zaciatok ovela castejsie v dospelosti.
Z hladiska kliniky vo vztahu k etiolégii ocho-
renia je pomerne vyznamna pritomnost epi-
lepsie, ktora je najcastejsia u pacientov s ka-
nalopatiami (SCN8A, KCNMAT), menej ¢asta
u pacientov s transportopatiami (SLC2AT)
a najmenej ¢astd u pacientov so synapto-
patiami (MR1, PRRT2) (Erro, 2017).

Z hladiska nomenklatiry genetic-
kych foriem paroxyzmdlnych dyskinéz
a ostatnych epizodickych extrapyramido-
vych prejavov sa v sucasnosti preferuje
oznacenie ochorenia v podobe predpony
PxMD (paroxysmal movement disorder)
v kombinacii s ndzvom génu alebo ochore-
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nia, napr. PxMD-PRRT2 alebo PxMD-SLC2A1
(Marras, 2016). Vynimkou je ochorenie pri
mutacii ADCY5, ktoré sa moze prejavovat po-
merne Sirokou fenotypovou paletou, a preto
sa podla novych odporucani oznacuje ako
MxMD-ADCY5 (mixed movement disorder)
(Lange, 2022).

NajcastejSie genetické formy
PxD

Genetické formy PxD su heterogénnou
skupinou ochoreni s mnozstvom opisanych
génov. Zakladny diferencialne diagnostic-
ky postup je navrhnuty na obrazku 1 (Erro,
2019). V nasledujucej casti blizsie definuje-
me najcastejsie genetické formy PxD.

PxMD-PRRT2

Naj¢astejsou genetickou pric¢inou PKD
sU mutacie v géne PRRT2 (proline-rich
transmembrane protein). Ide o autozoma-
Ine dominantne dedi¢né ochorenie, ktoré
postihuje chlapcov ¢astejsie ako dievcata
v pomere 4: 1. Ochorenie vznika takmer vy-
hradne v detskom veku, pricom sa prejavuje

Obr. 1. Diferencidlna diagnostika genetickych foriem PxD podla klinickych prejavov (adaptované podla Erro et Bhatia, 2019)

Paroxyzmalne dyskinézy
Vyla¢ mimikyA a funkény pévod

o Vylu¢ ziskané a heredodegenerativne priciny
o (zvycajne neskorsi nadstup, pozri tabulku 1)

\
o Nahly pohyb o e o .
Spustac . - Alkohol Iné nekinezigénne spustace/ziadne Dlhsie cvicenie Pocas spanku
Aktivny Pasivny
Trvanie | Sek-min Sek-min Hodiny Roznorodé Min-hod Sek-min
Typicka _— — o o L Rostro- L - e _—
distriblcia Koncatiny | Koncatiny | Koncatiny | Koncatiny | Koncatiny Kaudalna Krk Koncatiny/axialna Koncatiny Koncatiny
Ostatne | e aea | MR M E/MR - HP/A/E/AU | -/M/EA | ~/Leighov syndrém | /A/SEE/MR | —/E e
prejavy hypotdnia
anz(::r‘wlzz /+(AD) | X-viazané | +(AD) | ++(AD) | +(AD) | -+(AD) | -/+(AD) Réznoroda /H(AD) | A AD) |+ (AD)
Iné
vyetrenia ) Zvysena ) ) Kalcifikacie ) ) PallidéIne CSpr ) )
sérova T3 mozgu hyperintenzity/CSF*
Naﬁztgjz PRRT2 | SLCI6A2 | MR1 | KNCMAI Ségéong ATPIA3 | CACNAIA | ECHSI (<180 | ZSVL}ZTQQ PRRT2 | ADCY5
(vekvzniky) [ S 180 («2m) | &8 | <180 | gy | &18M) | 10 PDHA1 (< 21) gy | €18) | 180

A mimiky PxD zahfiaju epilepsiu, tonické spazmy, tetdniu, neuromyotoéniu, periodicku paralyzu, epizodické ataxie

- nepritomné/negativne
+ pozitivne/pritomné

*malo by zahfriat glukozu, laktdt, pteriny a metabolity dopaminu
A - ataxia, AD — autozomdlne dominantny, Au — autonémne funkcie, E - epilepsia, EA — epizodickd ataxia, M — migréna, HP — hemiplégia, MR — mentdlna retarddcia,
MD - non-paroxyzmdlne extrapyramidové prejavy, S - spasticita
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3 zékladnymi fenotypmi (Ebrahimi-Fakhari,

2015):

1. Paroxyzmalne kinezigénne dyski-
nézy, ktoré maju vo velkej vacsine
pripadov typicky kinezigénny spustac,
trvaju < 1 minutu, zvyknu generalizovat
a v priebehu dnia sa u vacsiny pacientov
vyskytnu desiatky az stovky takychto
atakov, pricom ich frekvencia sa zvacsa
v puberte za¢ne znizovat. PxMD-PRRT2
podla réznych publikécii zodpoveda za
priblizne 40 - 90 % vsetkych pripadov
genetickych PKD.

2. Benigne familiarne infantilné
zachvaty (BFIS), ktoré sa zvycajne
manifestuju kratkymi zachvatmi vratane
motorickych zérazov, cyanézy, hyperté-
nie a zaSklbov koncatin. PxMD-PRRT2
zodpovedd za priblizne 80 % vsetkych
pripadov BFIS.

3. Infantilné konvulzie plus choreoa-
tetdza (ICCA) sa prejavuju infantilnymi
zéchvatmi v kombindcii s paroxyzmal-
nymi dyskinézami, ktoré sa vac¢sinou
za¢nu vyskytovat od 5 rokov veku.
PxMD-PRRT2 sa podiela priblizne na
90 % v3etkych pripadov ICCA.

Okrem tychto dominantnych priznakov
sa moOzu zriedkavejSie mutacie v géne PRRT2
prejavit aj fenotypom s PED, PNKD, epizodic-
kou ataxiou, detskou epilepsiou s absenciami,
paroxyzmalnym tortikolisom alebo febrilnymi
zachvatmi. Ataky PKD sa manifestuju vacsinou
kombinaciou chorey a dystoénie, priblizne po-
lovica pacientov opisuje pred atakmi PKD sen-
zoricku auru (Erro, 2014a). Nalez pri vysetreni
magnetickou rezonanciou (MRI) mozgu zvykne
byt normalny, laboratdrne nalezy su bez po-
zoruhodnosti, ochorenie sa potvrdi geneticky.
Pacienti s mutaciami v PRRT2 maju vo vacsine
pripadov vynikajucu odpoved na podévanie
antikonvulziv, najma karbamazepinu, ktory je
prvou volbou. Nezriedka dojde u pacientov po
nasadeni karbamazepinu prakticky k dplnému
potlaceniu PKD atakov. Okrem mutacii génu
PRRT2 mo6zu byt s fenotypom PKD spojené aj
novoopisané gény TMEM151, ktoré zodpovedaju
za priblizne 5 % PRRT2 negativnych pripadov
PKD (Tian, 2022). Tieto ataky su kratsie, mani-
festuju sa vyhradne dystoniou a nie su spojené
s epilepsiou. Priblizne 10 % ostavajucich PKD

sa dalej vysvetlit mikrodeléciami 16p11.2, ktoré
sa okrem PKD prejavuju u vacsiny pacientov aj
miernymi vyvojovymi poruchami a v polovici
pripadov aj abnormalnym nélezom pri zobrazo-
vacich vysetreniach (Chen, 2022). Iné priciny, ako
napriklad mutdcie v géne SCN8A, su zriedkavé
a prejavuju sa dominantnejsie epilepsiou (Erro,
2017).

PxMD-PNKD

Najcastejsou pri¢inou PNKD su mutacie
v géne MR1 (myofibrillonesis regulator) s au-
tozomalne dominantnym typom dedi¢nosti,
prakticky vzdy s familiarnym vyskytom a velmi
skorym vekom néstupu v prvej dekade (Bruno,
2007). PNKD su vacsinou kombinéciou chorey
a dystonie, priblizne v 50 % pripadov genera-
lizuju. Zriedkavo sa u pacientov vyskytuje aj
dyzartria, dysfagia, okulogyrne krizy, neschop-
nost hybat sa pocas atakov, pripadne bolest.
Ochorenie sa moze kombinovat s atakmi mi-
grény, ale nikdy nie s epilepsiou (Erro, 2014a).
Spustacom je najma alkohol, kdva alebo silné
emdcie, Castejsie ako stres, Unava alebo dlhsie
cvicenie. Zachvaty maju tendenciou ustupovat
s vekom bez ohladu na lie¢bu. PNKD boli tiez
opisané aj v kontexte mutacii génu KNCMAT, kto-
ry sa ale Castejsie spaja s epilepsiou alebo neu-
rovyvojovou poruchou (Erro, 2019). ManaZzment
PNKD je v porovnani s PKD podstatne naro¢nejsi
a liecba mava len parcialny efekt, v terapii sa
obvykle skiisaju benzodiazepiny, antikonvulziva,
levodopa, botulotoxin a v refraktérnych pripa-
doch aj hibkova mozgova stimulacia. Dolezité
je vyhybat sa spustacom.

PxMD-SLC2A1
(GLUT-1 deficiencia)

Mutécie v géne SLC2AT1 (solute carrier
family 2 member 1) st spojené s poruchou
glukézového transportéra, ktory je nevyhnut-
ny pre aktivny transport glukézy do mozgu
cez hematoencefalickd bariéru (GLUT-1 de-
ficiencia). PED pri PxD-SLC2A1 sa vacsinou
manifestuju kombinaciou chorey a dystonie
s maximom na dolnych koncatindch, resp.
dolnej polovici tela (Obr. 2) (Skorvanek, 2015).
Pri genotypovo-fenotypovych korelacidch sa
miernejsie missense mutacie v SLC2AT spa-
jali s izolovanejSimi PED a neskorsim vekom
nastupu (priblizne 1/3 pripadov) a zavaznejsie
mutdcie, ktoré viedli k strate funkcie SLC2AT,
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su zvycajne spojené so skorsim vekom néstu-
pu ochorenia a komplikovanej$im fenotypom
vratane epilepsie, mentalnej retardacie, hy-
potdnie, spasticity a ataxie (Erro, 2019). Len
10 % pripadov ma pozitivhu rodinnt anam-
nézu, ochorenie vac¢sinou vznika de novo.
GLUT-1 deficiencia je naj¢astejsou pric¢inou
PED, avsak zriedkavo sa méze prejavovat aj
inymi dominantnymi fenotypmi v¢itane PNKD,
epizodickej ataxie, myotdnie a inych prizna-
kov. PED pri GLUT-1 deficiencii mava castu, ale
vacsinou len parcidlnu terapeutickd odozvu na
ketogénnu diétu. Vyznamnou a pomerne ob-
vyklou pric¢inou PED su tiez ochorenia spojené
s poruchou metabolizmu dopaminu, jednak pri
dopa-reponzivnej dysténii v detskom veku, ako
aj Parkinsonovej chorobe pri vzniku v mladsej
alebo neskorsej dospelosti — v oboch pripa-
doch typicky prejav najma na dolnych konca-
tinach po prolongovanom cviceni alebo zatazi
(Erro, 2014 b).V pripade abnormalneho nalezu
v oblasti bazalnych ganglii su najpravdepo-
dobnejsie mutécie génov ECHST alebo pyruvét
dehydrogendzy (PDHAT) (Olgiati, 2016; Erro,
2019). Diferencialne diagnosticky algoritmus
pri PED je zhrnuty na obrézku 3 (Erro, 2014 b).

MxMD-ADCY5

Mutéacie v géne ADCY5 (adenylét-cyklaza
typ 5) moOzu suvisiet s prakticky akymkolvek
typom PxD vratane PxD viazanych na spé-
nok, ¢o je pomerne typické prave pre toto
ochorenie. MxMD-ADCY5 obyc¢ajne zacina

Obr. 2. Atak paroxyzmdlnej pondmahovej dysto-
nie u 19-ro¢nej pacientky s geneticky potvrdenou
mutdciou génu SLC2AT (PxMD-SLC2A1, GLUT-1
deficiencia) spusteny chédzou na cca 1000 me-
trov, pritomnd choreodysténia DK (fotoarchiv
Neurologickej kliniky LF UPJS a UNLP, Kosice,
Skorvdnek, 2015)

www.neurologiepropraxi.cz



Obr. 3. Diferencidlne diagnosticky postup u pacientov s dominantne paroxyzmdlnymi pondmahovymi

dyskinézami (adaptované podia Erro et al, 2014)
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Tab. 1. Ochorenia, ktoré moézu byt asociované s epizodickymi extrapyramidovymi prejavmi, ktoré
pripominaju paroxyzmdlne dyskinézy (adaptované podla Erro et Bhatia, 2019)

Imunitne mediované
ochorenia

Sclerosis multiplex

Akutna diseminovana encefalomyelitida
AntiVGKCGmediovand encefalitida
Anti-Caspr2 encefalitida

Hashimotova encefalopatia
Antifosfolipidovy syndrom
Parry-Romberg syndréom
Kryopyrin-asociovany periodicky syndrém

Vaskularne ochorenia

Néhla cievna mozgova prihoda
Moya-moya syndrom

Metabolické priciny

Hypo-/hyperglykémia
Hypokalciémia/hypoparatyreoidizmus/pseudoparatyreoidizmus
Tyreotoxikdza/hypotyreoidizmus

Wilsonova choroba

Maple syrup disease

Lesch-Nyhan syndrom

choroby

Mozgové nadory
Neurodegenerativne ochorenia vratane early-onset Parkinsonovej

Urazy Centrélne aj periférne
Kalcifikdcie bazalnych ganglif (Fahrova choroba)
Centrdlna pontinna myelinolyza
Kernikterus

Iné Encefalitida/postinfekénd

v infantilnom alebo skorom detskom veku,
¢asto paroxyzmalnymi atakmi dyskinéz,
ktoré sa neskOr menia na perzistujice s ob-
¢asnym paroxyzmalnym zhorsenim a navyse
pritomnostou atakov viazanych na spanok.
MxMD-ADCYS5 je fenotypovo velmi hetero-
génne ochorenie, ktoré sa moze manifestovat
v spektre od benignej hereditarnej chorey
s paroxyzmalnymi atakmi dyskinéz cez domi-

www.neurologiepropraxi.cz

nantne myoklonicku dysténiu az po spasticku
dysténiu s oneskorenim psychomotorického
VyVoja, ¢o je velmi ¢astou pri¢inou stanovenia
nespravnej diagnézy detskej mozgovej obrny
(DMO-mimic) (Carecchio, 2017; Necpdl, 2017).
Ochorenie sa ¢asto prejavuje dyskinézami
v oblasti tvére, ktoré sa historicky oznacovali
ako tvarové myokymie (Chen, 2012), neskor
sa ale preklasifikovali na tvarovu choreu.
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Pritomné moézu byt abnormalne o¢né sakady
alebo okulomotoricka apraxia, v ranom veku
sa moze vyskytnut pomerne vyraznd axialna
hypoténia. Vyznamnou kauzalnou terapeu-
tickou moznostou pri MxMD-ADCYS5 je kava,
resp. kofein, ktory je antagonistom A2A re-
ceptorov a vedie kinhibicii adenylatcyklazy-5.
V neddvnej retrospektivnej studii sa efekt kavy
preukdzal u 87 % pacientov s tymto ochore-
nim (Meneret, 2022), z praxe je ale zrejmé, ze
tento efekt je vyznamne vacsi u pacientov
s fenotypom, pri ktorom dominuju chorea-
tické dyskinézy (na rozdiel od fenotypov s do-
minantnym myoklonicko-dystonickym alebo
spasticko-dystonickym fenotypom).

Sekundarne/symptomatické
PxD

S PxD alebo inymi stavmi, ktoré pripomina-
ju epizodicku choreodystoéniu, sa méze spajat
mnozstvo inych ochoreni vratane imunolo-
gickych, vaskuldrnych, metabolickych a inych.
Tieto ochorenia v porovnani s genetickymi
formami vznikaju podstatne castejsie v nes-
korsom veku a dospelosti, ich detailny zoznam
uvadzame v tabulke 1 (Erro, 2019). Medzi naj-
Castejsie sekundarne priciny PKD u mladych do-
spelych sa v3ak radi sclerosis multiplex (SM), na
ktoru treba mysliet. Pri SM je vyrazne efektivne
podavanie acetazolamidu, ktoré ma porovna-
telny efekt ako karbamazepin pri PxMD-PRRT2.
Okrem toho je Specificky potrebné spomenut
poruchy metabolizmu vapnika jednak vo forme
jeho nadmernej akumuldcie v mozgu (Fahrova
choroba, pri genetickych formach napriklad
mutécie génov PDGFB alebo XPR1), ako aj pri
poruchdch pristitnych teliesok pri hypoparaty-
reoidizme alebo pseudohypoparatyreoidizme.

Dif. dg. pri predpokladanej sekundarnej
pric¢ine PxD je vacsinou relativne priamocia-
ra, nakolko pacienti zvyc¢ajne manifestuju aj
iné typické prejavy tychto ochoreni a u mno-
hych zobrazovacie vy3etrenie navedie dalsiu
dif. dg. konkrétnym smerom. V diagnosticky
nejasnych situaciach by mal algoritmus zahfiat
v pripade negativneho MR mozgu aj CT mozgu
s ciefom vylucit pritomnost nadmernej akumula-
cie kalcia v mozgu. Laboratérne odbery by mali
okrem protilatok asociovanych so systémovymi
ochoreniami obsahovat aj antineuronalne proti-
latky, odbery na stitnu Zlazu a pristitne telieska,
ako aj rozsireny ionogram.

023;24(4):248-252
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Funkéné PxD

Od organickych PxD je nevyhnutné odlisit
funk¢né paroxyzmalne extrapyramidové preja-
vy, ktoré mézu tieto stavy imitovat. Vznikaju
najma v dospelosti, na rozdiel od organickych
PxD mozu byt spojené s variabilnymi spustacmi
u toho istého pacienta. Pozitivhe diagnostické
kritérid zahfiaju najma vyraznu intraindividu-
alnu variabilitu atakov s vyraznym zvysenim
ich frekvencie a zavaZnosti pocas klinického
vysetrenia, velmi variabilné trvanie atakov, pri-
tomnost inych medicinsky nevysvetlitelnych so-
matickych alebo neurologickych prejavov a aty-
pickd odpoved'na lieky. Na zaklade pritomnosti
tychto prejavov je mozné stanovit diagnézu
funkcnej PxD u vacsiny pacientov bez nutnosti
dalsich doplnujucich vysetreni (Ganos, 2014).

Terapia PxD
Terapeuticky pristup k PxD je do momentu
identifikacie kauzalnej pric¢iny vedeny predo-
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Zaver

U mnohych pacientov sa v klinickej praxi
ataky PxD zamienaju za epilepsiu alebo iné
paroxyzmalne stavy, napriklad tonické spaz-
my, tetdniu, neuromyoténiu, periodické pa-
ralyzy alebo epizodické ataxie. Ich diferen-
cidlne rozlisenie klinicky s pouzitim dal3ich
vysetreni, najma elektrofyziologickych
metdd, je cestou k Uspechu pri tejto skupine
ochoreni. Subor ochoreni PxD je vyrazne
heterogénny, avsak viacero z tychto ocho-
reni je mozné terapeuticky ovplyvnit bud
kauzalnou, alebo symptomatickou terapiou.
Spravna klasifikécia a dohladanie kauzalnej
priciny, vac¢sinou genetickej, je preto kli¢om
k Uspechu v ich manazmente.
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