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Alternujici hemiplegie detského véku
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Alternujici hemiplegie détského véku (AHC) je vzacné, geneticky podminéné neurologické onemocnéni, které zacind v kojenec-
kém véku a je provazeno pestrou neurologickou symptomatikou. Prvnimi projevy jsou paroxyzmalni o¢ni pfiznaky a tonické
nebo dystonické ataky. Posléze se objevuji prechodné hemiparézy ¢i hemiplegie, stfidajici strany, a kvadruplegie, které jsou pro
onemocnéni charakteristické, stejné jako jejich vymizeni béhem spanku. Dochézi k opozdéni psychomotorického a mentalniho
vyvoje, pfidruzuji se extrapyramidové, mozeckové priznaky a u poloviny pacientt epileptické zachvaty. Pficinou onemocnéni
je u vétsiny pacientl mutace ATP1A3 genu. V diferencidlni diagnostice je nutno vyloucit cévni, metabolickd a mitochondridlni
onemocnéni. Kauzalni 1é¢ba neni znama, k profylaktické I1é¢bé se pouziva flunarizin.
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Alternating hemiplegia of childhood

Alternating hemiplegia of childhood (AHC) is a rare genetically transmitted neurological disorder that begins in infancy and
presents with a wide range of neurologic symptoms. First manifestations are usually paroxysmal ocular signs and tonic/dystonic
attacks. Latter, episodes of transient hemiparesis/hemiplegia on either side of body and quadriplegia develop which are typical
for the disorder as well as a relief of symptoms with sleep. Delay in psychomotor development and intellectual disability are
apparent and accompanied with extrapyramidal and cerebellar signs. In a half of patients seizures are present. AHC is connected
with mutations in the ATP1A3 gene in the majority of cases. Differential diagnosis includes vascular, metabolic and mitochondrial

disorders. Causal theraphy is not available, flunarizine is used for prophylactic treatment.

Key words: alternating hemiplegia of childhood, ATPTA3 gene, quadriplegia, choreoathetosis, dystonia, flunarizine.

Uvod

Alternujici hemiplegie détského vé-
ku (AHC) byla poprvé popsana v roce 1971
u 8 pacientl (Verret et Steele, 1971). Jedna
se 0 vzadcné onemocnéni s charakteristicky-
mi klinickymi pfiznaky, které se vyvijeji v za-
vislosti na véku a zpUsobuji rlzné zavazné
hybné a intelektové postizeni. K popisu pfi-
znakl AHC a vyzkumu této choroby pfispéli
také cesti neurologové (Dittrich et al., 1979;
Nevsimalova et al., 2005). Velkym pokro-
kem bylo zjisténi pficiny na genetické urov-
ni (Swoboda et al., 2004; Bassi et al., 2004;
Rosewich et al., 2012; Heizen et al., 2012).

Kauzalni lIé¢ba neni zatim znama.

Vyskyt

Vyskyt se udava 1 na 1000000 déti
(Mikati et al., 2021) a ro¢ni incidence mensi
nez 1/100000 novorozencll (Samanta, 2019).
Predpoklada se, Ze onemocnéni je castéj-
$i, aviak neni dostatecné diagnostikovano,
coz muze byt ovlivnéno také variabilitou
klinickych ptiznak( (Neville et Ninan, 2007;
Mikati et al., 2021). Onemocnéni tak muize byt
mylné zafazeno pod diagn6zu détské mozko-
vé obrny nebo epilepsie (Mikati et al., 2000).

Etiologie
Jako geneticky podklad AHC byla nej-
diive popsdna mutace v ATPIA2 genu

(Swoboda et al., 2004; Bassi et al., 2004),
ktera vSak podminuje pouze mensi procen-
to pripadud. Pozdéji byla zjisténa mutace ge-
nu ATP1A3 lokalizovaného na chromozomu
19913 (Rosewich et al., 2012; Heizen et al,,
2012), kterd se vyskytuje u vétsiny pacient
(75-85 %) (Panagiotakaki et al., 2015). Vznika
typicky de novo, pouze ojedinéle byly popsé-
ny rodiny s dominantnim typem dédic¢nosti
(Capuano et al., 2020). Prevladaiji tfi typy muta-
civgenu ATPIA3 (p. Asp801Asn, p. Glu815Lys,
p. Gly947Arg), které maji rozli¢ny fenotyp stran
vyskytu symptomd, jejich tize a prognozy
onemocnéni. S nejtézsim fenotypem je spo-
jena mutace p. Glu815Lys. Pacienti s mutaci
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p. Gly947Arg maji nejlepsi prognézu - pfi-
znaky zacinaji pozdéji a intelektové postize-
ni je mirné (Sasaki et al., 2014; Cordani et al.,
2021). Gen ATP1A3 kéduje a3 podjednotku
Na*/K*-ATPazy, kterd je specifickd pro nervovy
systém a vyskytuje se zejména v bazalnich
gangliich, hippokampu a mozecku. Porucha
Na*/K*-ATPazy vede ke zvySené neuronalni
excitabilité, naruseni GABA-ergni inhibice a dy-
sfunkci neuronalnich okruhd (Helseth et al.,
2018). Vzhledem k vyznamu Na*/K+-ATPazy
v udrzovani membranového potencialu fadi
néktefi autofi AHC do skupiny onemocnéni
oznacovanych jako ,kandlopatie”. Jakym zpG-
sobem pfesné dochazi k postizeni nervového
systému, neni jasné.

Studie na podkladé PET zaznamenaly
u pacientl s AHC rdzné odchylky - snizeny
metabolismus glukézy béhem ataky nad po-
stizenymi hemisférami véetné bazalnich gan-
glii, thalamu a obou mozeckovych hemisfér
(Nevsimalova et al., 2005) a hypometabolis-
mus glukézy interiktalné ve frontélnich lalo-
cich a putamen (Sasaki et al., 2009). Na zakladé
elektrofyziologické studie bylo vysloveno také
podezieni na kmenovou dysfunkci béhem
ataky (Rinalduzzi et al., 2006). Vzhledem k vli-
vu spanku na pfiznaky onemocnéni (viz nize)
byly zkoumany jeho mozné odchylky. Nebyly
zaznamenany zmény v zastoupeni spanko-
vych stadii, ale byla zjisténa ¢astéjsi probou-
zeni a vyskyt komorbidnich poruch spanku
(spankova apnoe ainsomnie) (Kansagra et al.,
2019; Poole et al., 2022).

Mutace ATP1A3 genu byla jesté pred ob-
jevenim souvislosti s AHC identifikovana ja-
ko pfic¢ina dystonie/parkinsonismu s rychlym
nastupem (DYT12), vzacného dominantné
dédi¢ného onemocnéni (de Carvalho et al.,
2004). V soucasné dobé bylo popsdno néko-
lik onemocnéni vyskytujicich se v dasledku
postizeni ATP1A3 genu, takze se hovofi o sku-
piné neurologickych onemocnéni spojenych
s ATP1A3 genem. Mezi tato onemocnéni patfi
cerebellarni ataxie, areflexie, pes cavus, optic-
ka atrofie a senzoricka ztrata sluchu (CAPOS),
¢asna infantilni epilepsie s encefalopatii (EIEE),
rekurentni encefalopatie s cerebellarni ata-
xii (RECA), détska ataxie s rychlym nastupem
(CROA) a dalsi (Pavone et al., 2022).

U pacientli s AHC byly zjistény také muta-
ce SLC2A1, CACNAIA a dalsich genl. Mutace
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Ob. 1., Obr. 2. Ataka pravostranné hemiplegie
u batolete s AHC (kazuistika 1)

A

v genu CACNATA jsou podobné jako muta-
ce ATPTA2 popsany v souvislosti s familidrni
hemiplegickou migrénou (FHM) — mutace
CACNATA se nachdazeji u FHM 1. typu a muta-
ce ATP1A2 u FHM 2. typu. Mutace v genu pro
SLC2A1 jsou pfic¢inou syndromu deficience
glukézového transportéru typu 1 (GLUT-1)
(Rotstein et al., 2009; Pavone et al., 2022).

Klinické pfiznaky

Diagnosticka kritéria onemocnéni ozna-
¢ovana jako Aicardiho kritéria byla definovana
poprvé v roce 1993 (Bourgeois et al., 1993).
Jejich posledni revize zohlednujici nové po-
znatky, pfedeviim vysledky genetického
vysetteni, probéhla v roce 2021 (Mikati et al.,
2021). Vzhledem k tomu, Ze pUvodni kritéria
jsou pro klinickou praxi jednodussi, uvadime
oboje (Tab. 1, 2).

Onemocnéni zac¢ina do 18. mésice véku.
Prvnimi, obtizné zafaditelnymi pfiznaky, které
se obvykle objevuji mezi 3. az 6. mésicem, jsou
zachvatovité ocni symptomy, tonické a dysto-
nické ataky. Vyskytuji se u vétsiny pacientd
(Sweney et al., 2009; Panagiotakaki et al., 2015).
Oc¢ni projevy zahrnuji nystagmus, ¢asto unilate-
rélni, strabismus, poruchy konjugovaného po-
hledu, okularni bobbing nebo flutter. Dystonie
a tonické zachvaty se projevuji nejcastéji na
hornikoncetiné, ale mohou byt na poloviné té-
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Tab. 1. Aicardiho kritéria pro diagnostiku AHC
(Bourgeois et al., 1993)

Zacdtek symptomU pred 18. mésicem

Opakované epizody hemiplegie, stfidajici strany

Epizody bilaterdIni hemiplegie nebo kvadruplegie,
kterd se objevuje jako generalizace hemiplegické
epizody nebo je oboustrannd od pocatku

Ustup potizi béhem spanku a jejich navrat
do 10-20 minut po probuzeni

Dalsi paroxyzmalni projevy: tonické a dystonické
epizody, abnormni o¢ni pohyby (nystagmus,
strabismus), dyspnoe nebo jiné autonomni
pfiznaky vyskytujici se v souvislosti s hemiplegif
nebo samostatné

Pfitomnost vyvojového opozdéni, pfitomnost
neurologickych pfiznakd jako choreoatetéza,
dystonie nebo ataxie, mentalni postizeni

Tab. 2. Diagnostickd kritéria AHC - posledni revize
(Mikatiet al,, 2021)
1. Zakladni kritéria
1. Paroxyzmalni vyskyt hemiplegie, ktera se
vyskytuje stfidavé na obou stranach
a/nebo kvadruplegie

2. Abnormalini psychomotoricky vyvoj
2. Velka kritéria
1. Zacatek pred 18. mésicem

2. Epizody dystonie

3. RUzné typy abnormnich epizod, které se
objevuji nezavisle nebo soucasné, kdy se
priznaky v prabéhu jedné epizody rlizné
méni a vyvijeji

4. Paroxyzmadlni epizody abnormnich oc¢nich
pohybd, jako je nystagmus, zejména
monokuldrni nystagmus

5. ATP1A3 mutace

6. Plegie se zlepsuje v zavislosti na spanku

3. Mala kritéria

1. Epileptické zachvaty — samostatné nebo
v kombinaci s jinymi paroxyzmalnimi
pfiznaky

2. Epizody alterovaného védomi
neepileptického plivodu samostatné nebo
v kombinaci s ostatnimi paroxyzmalnimi
pfiznaky

3. Hybné odchylky — zmény svalového napéti
(zvI&sté hypotonie nebo dystonie, které
se mohou vyskytovat spolecné), ataxie,
choreoatetdza nebo poruchy orofacidlni
motoriky

4. Epizody autonomni dysfunkce

Pacienti splfuji diagndzu, pokud maji k obéma
zékladnim kritériim 3 velkd kritéria nebo 2 velka
a 3 mald kritéria.

la nebo generalizované. U nékterych pacientt
je pfitomna autonomni symptomatika - dy-
spnoe, zmény kozniho prokrveni — zrudnuti
nebo bledost, jednostranna nebo oboustranna
mydridza. Pro tyto nejasné stavy je dité obvykle
podrobné vysetfovéno (viz diagnostika).
Pozdéji (mezi 6.-18. mésicem) navazuji ty-
pické priznaky ve formé atak hemiparézy nebo
hemiplegie, stfidajici strany, a kvadruplegie,
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Obr. 3. Batole s AHC — ataxie, neschopnost sa-
mostatného stoje (kazuistika 1)

Obr. 4. Dystonie na dolnich koncetindch u 17le-
tého pacienta s AHC (kazuistika 2)

Tab. 3. Trifdze klinické progrese (Mikatiet al, 2000)

Faze 1 - kojenecky vék: unilaterdIni nystagmus,
deviace ocfi, deviace hlavy, dystonické ataky,
bilaterédIni/jednostranna hypotonie, opozdéni
psychomotorického vyvoje

Faze 2 - 1 rok az 5 let: hemiplegické/
kvadruplegické ataky, paroxyzmalini dystonie/
tonické ataky, autonomni priznaky, za¢ind
interiktaIni ndlez: chorea, atetdza, kognitivni
deficit

Faze 3 —nad 5 let: pfitomny pfetrvavajici
neurologicky nélez a kognitivni deficit; dystonické
a hemiplegické ataky se stavaji méné castymi

a tézkymi

Tab. 4. Diferencidini diagnostika AHC

Cévni onemocnéni (Moyamoya angiopatie,
arteriovendzni malformace)

Autoimunitni onemocnéni (vaskulitidy,
antifosfolipidovy syndrom)

Kraniocerebrélni trauma

Hyperkoagula¢ni stavy

Dédi¢né poruchy metabolismu - napf.
organické acidurie (glutarovad), poruchy cyklu
mocoviny, homocystinurie, deficit glukdzového
transportéru 1 (GLUT-1), deficit dekarboxylazy
aromatickych L-aminokyselin (AADC)

Mitochondridlni onemocnéni — mitochondrialni
encefalomyopatie, laktatovd acidéza

a iktu podobné pithody (MELAS), deficit
pyruvatdehydrogenézy

Neurotransmiterové poruchy

Kongenitalni poruchy glykosylace (CDG)

Krece s postiktalni parézou

Familidrni hemiplegicka migréna

Benigni no¢nf alternujici hemiplegie détského
veku

kterd se objevuje samostatné nebo se vyviji
z hemiplegie (Obr. 1, 2). Plegie jsou chabé,
s areflexii, téz3i postizeni byvé patrné na horni
koncetiné.

Casto jsou tyto ataky provéazeny neviili,
podrazdénosti ditéte, mize byt patrna zhor-
Send artikulace a polykani. Zejména stavy
kvadruplegie jsou tézké a ¢asto nasledované
regresem ve vyvoji. Pro onemocnéni je cha-
rakteristické vymizeni plegie béhem spanku
a kratce po probuzeni (10-20 minut). Zlepseni
je patrné i po kratkém spanku a je charakteri-
stickym diagnostickym rysem. Paroxyzmalni
pfiznaky maji velkou variabilitu v trvani (hodi-
ny az dny), frekvenci (sporadické az nékolikrat
zaden) a tizi. Podle nékterych studii se s vékem
snizuje frekvence a tize hemiplegickych atak
(Mikati et al., 2000). Ataky mohou byt vyvolany
fadou vnéjsich a vnitinich faktor. Znamym
spoustécem je fyzické nebo psychické vypéti,
expozice jasnému svétlu, nadmérné zvukové
stimulaci, kontakt s vodou (koupani, plavani),
teplotni zmény, vling, vykyvy pocasi, spankova
deprivace, nékteré potraviny (napf. cokolada),
hore¢natd onemocnéni (Mikati et al., 2000;
Sweney et al., 2009).

Ostatni paroxyzmalni projevy (tonické/
dystonické ataky, nystagmus, strabismus,
dyspnoe a daldi autonomni pfiznaky) se ob-
jevuji samostatné nebo v souvislosti s epizo-
dami plegie. Autonomni symptomy zahrnuji
kromé dyspnoe a vazomotorickych poruch
zmény poceni, télesné teploty, vnimani
bolesti a gastrointestindlni problémy. Kromé
paroxyzmalnich autonomnich projevl byly
u pacientd s AHC zaznamenany také odchylky
srde¢niho rytmu a respiracni potize (stridor,
bronchospasmus) (Pavone et al., 2022).

Dochézi k opozdovéni psychomotoric-
kého a pozdéji kognitivniho vyvoje ditéte.
Kognitivni postizeni kolisad od mirného az po
tézké (Jasien et al., 2019). Podle nékterych auto-
r0 (Mikati et al., 2000) koreluje s vékem pacient
a vékem zacatku pfiznakd. Nenijasné, zda kog-
nitivni postizeni zavisi na poc¢tu atak hemiple-
gie, nebo je nezdvislou soucasti onemocnéni.
Socidlni zafazeni a u¢ebni proces komplikuji
dalsi neurovyvojové a psychiatrické komorbi-
dity: opozdéni vyvoje feci, dyspraxie, poruchy
uceni, porucha pozornosti s hyperaktivitou, im-
pulzivita, poruchy chovani, anxieta, obsedant-
né kompulzivni porucha (Rosewich et al.,, 2017).
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Polovina pacientdl ma epileptické za-
chvaty, které mohou byt fokalni (multifo-
kalni) nebo generalizované, casto refrakter-
ni na terapii. Zacatek epilepsie je obvykle
kolem 6. roku (Panagiotakaki et al., 2010;
Panagiotakaki et al., 2015). Castgji se vysky-
tuje epilepticky status (Uchitel et al., 2019).
Epileptické zachvaty mohou pfedchazet, pro-
vazet nebo nasledovat hemiplegické ataky
a rozliseni nékdy byva obtizné.

Postupné se pridruzuje trvald neurologic-
ka symptomatika, kterd se casto zvyraziuje
v souvislosti s protrahovanymi paroxyzmal-
nimi epizodami. Je patrno postizeni extrapy-
ramidového systému (chorea, choreoatetoza,
dystonie na koncetinach, oromandibuldrni
dystonie), mozeckové (ataxie, dysartrie),
vzacnéji jsou pfitomny pyramidové priznaky
(Rosewich et al., 2017) (Obr. 3, 4). Tato symp-
tomatika nar(istd s vékem a vede k rtizné za-
vaznému fyzickému a psychickému handica-
pu. Klinicka progrese onemocnéni se typicky
odehrava ve trech fazich (Mikati et al., 2000)
(Tab. 3).

Byly popsany také atypické pfipady se za-
¢atkem v novorozeneckém véku nebo naopak
azve 4 letech, s normalnim kognitivnim vyvo-
jem, dystonicky fenotyp, chybéni kvadruparé-
zy nebo vyskyt alternujici monoparézy horni
koncetiny (Capuano et al., 2020).

Diagnostika

Diagndza je zalozena na klinickych pfi-
znacich a nasledném genetickém vysetie-
ni. Vysledky genetického vysetieni, které je
v CR dostupné, jsou ddlezité i pro prognézu
onemocnéni (viz Etiologie). V diferencialni
diagnostice je nutno zvazovat jind onemoc-
néni (Tab. 4), kterad se mohou projevovat po-
dobnou symptomatikou - strukturalni |éze,
vaskularni, metabolickd a mitochondrialni
onemocnéni (Tenney et Schapiro, 2010). Pfi
prvni manifestaci v podobé paroxyzmalnich
ocnich, tonickych a dystonickych projevl je
obvykle podezieni na epileptickou etiologii.
| v pozdéjsim pribéhu byva obtizné odlisit
epileptické zachvaty od ostatnich paroxyz-
malnich projeva.

Zejména u pacientll s AHC s mutacemi
v genech spojenych s FHM (viz vy3e) mize
dochazet k prekryvu symptomatologie obou
onemocnéni. FHM je dominantné dédi¢nym
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onemocnénim, u néhoz se vyskytuji opakova-
né ataky hemiparézy nebo hemiplegie trvajici
30-60 minut, obvykle nasledované nebo pro-
vézené intenzivni bolesti hlavy, kterd trva ho-
diny az dny. Ataky mohou byt také provazeny
epileptickymi zachvaty, poruchami védomi,
ataxii. Na rozdil od AHC zacinaji ataky obvykle
mezi 5.-30. rokem a nedochdzi k rozvoji trvalé
neurologické symptomatiky ani kognitivniho
deficitu (Bassi et al., 2004).

Benigni jednotkou v diferencialni dia-
gnostice AHC je no¢ni alternujici hemiplegie
détského véku, kdy ataky zacinaji pouze ze
spanku a neni pfitomnd zadna jina neuro-
logicka symptomatika (Pavone et al., 2022).

Zéakladnim vy3etienim je provedeni MRI
a MRA mozku, EEG, ptipadné EEG videomo-
nitorace. Dalsi diagnosticky postup muUze
zahrnovat metabolické vysetteniz krve a mo-
¢i (zejména aminokyseliny, organické kyse-
liny, laktat, pyruvat, amoniak, acylkarnitin),
eventudlné vysetieni likvoru (monoaminy,
aminokyseliny, laktat) a izoelektrickou fo-
kusaci transferinu (Tenney et Schapiro, 2010;
Pavone et al., 2022).

U pacientd s AHC je MRI normalni, ze-
jména na pocatku onemocnéni, pozdéji
jsou popisovany nespecifické nalezy - atro-
fie mozku, hippokampadlni skleréza a atrofie
mozecku. Podle nékterych autorl by moh-
la byt atrofie mozecku biomarkerem AHC
(Ghusayni et al., 2020).

Terapie

Kauzalnilécba neniznédma. V obdobi ata-
ky se pouzivaji pro svijj sedativni efekt a na-
vozeni spanku benzodiazepiny (diazepam,
midazolam, alprazolam), které ovliviuji pfiz-
nivé neepileptické i epileptické projevy. Bylo
popsano také pouziti dalsich 1€k se sedativ-
nim plsobenim - melatoninu, fenobarbitalu
a oxybatu sodného. Pacienti se maji vyhnout
znamym spoustéctim atak. Pro ukonceni ataky
muZe pomoci také spanek (Samanta, 2020).

Nejcastéji pouzivanym lékem AHC je
flunarizin, neselektivni blokator kalciovych
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kanald. Flunarizin pii dlouhodobém poda-
vani zkracuje trvani, snizuje frekvenci a ti-
zi ataky az u 80 % pacientl (Mikati et al.,
2000). Davky se pohybuji od 2,5 mg do
20 mg. V nékterych studiich bylo popsano
pfiznivé plsobeni na abnormni o¢ni pohy-
by, choreoatetézu, tonické/dystonické ataky
a ataxii, nicméné prevlada spise nazor, ze
trvaly neurologicky deficit podavani fluna-
rizinu neolivni.

Na malych souborech pacientl byl za-
znamenan efekt ketogenni diety, ktera vedla
také ke zlepseni kognice a redukci epilep-
tickych zachvatd. Nejednoznacné vysledky
pfineslo podavani topiramatu. Kazuisticka
sdéleni popsala také ucinek aripiprazolu,
verapamilu, acetazolamidu, koenzymu Q,
memantinu, amantadinu a intravendéznich

imunoglobulin(i (Samanta, 2020).

Zavér

AHC je sice vzécnym neurologickym one-
mocnénim détského véku, je viak mozné, ze
Cast pripadl, zejména s atypickym pribéhem,
neni spravné diagnosticky zafazena. Znalost
typickych klinickych ptiznak(i umoznuje toto
onemocnéni véas rozpoznat a symptomaticky

lécit.
Kazuistiky
Kazuistika 1

Devatendactimési¢ni divka

Protrahovany porod, po porodu opako-
vané zaskuby mimického svalstva a koncetin
provazené stacenim bulbl (uzavirano jako
novorozenecké kiece). Prvni stav levostranné
hemiplegické ataky v 7 mésicich, nasledné
stfidavé hemiplegické ataky o trvéni nékolik
minut az 3 dny s narUstajici frekvenci (pfi-
blizné 1x do tydne) a s pravostrannou pre-
vahou. Nékolikrat do roka stav kvadruplegie
s poruchou polykdni, obtiznym dychanim
a abnormitou o¢nich pohybt. Ustup poru-
chy hybnosti béhem spénku, do %2 hodiny po

3. Capuano A, Garone G, Tiralongo G, et al. Alternating
Hemiplegia of Childhood: Understanding the Genotype-
-Phenotype Relationship of ATP1A3 Variations. App! Clin Ge-
net. 2020;13:71-81.

4. Cordani R, Stagnaro M, Pisciotta L, et al. Alternating hemi-
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probuzeni se hemiplegické ataky znovu ob-
jevi. Provokujici faktor alternujicich hemiple-
gii - stres. V neurologickém nalezu opozdény
psychomotoricky vyvoj, centréIni hypotonicky
syndrom s ojedinélymi dystonickymi projevy
a paleocerebellarnim syndromem (Obr. 1, 2, 3).

Vysledek genetického vysetfeni: mutace
vgenu ATP1A3 genu, ¢.2401G>A, p. (Asp801Asn).

Flunarizin 5 mg na noc pouze s ¢aste¢nym

efektem.

Kazuistika 2

Sedmnactilety chlapec

Klestovy porod (bez kfiseni) s nasled-
nou hyperexcitabilitou a novorozeneckymi
kie¢emi. Od 5. mésice podezieni na fokalni
epileptické zachvaty s ndslednou Toddovou
hemiparézou se stranovou alteraci a opoz-
dény psychomotoricky vyvoj. Pozdéji stavy
charakterizovény jako alternujici hemiplegie
(pfechodné odeznivajici po spanku) s tonic-
kou slozkou a poruchou okohybné inervace.
V atakdch pozorovany nystagmoidni zasku-
by, nékdy strabismus. Stavy o rlzném trva-
ni s levostrannou prevahou se objevovaly
s frekvenci do mésice, v kumulaci o trvani
nékolika dnd, vzacné ataky kvadruparézy.
Provokujici faktor — zmény barometrického
tlaku. V neurologickém nalezu intelektovy
deficit, kvadrupyramidova symptomatologie
s levostrannou prevahou, cerebellarni syn-
drom, extrapyramidova symptomatologie
(choreoatetéza, dystonie) (Obr. 4).

Vysledek genetického vysetfeni: mutace
v ATP1A3 genu, c.2839G>A, p. (Gly947Arqg).

Flunarizin 5 mg v dévce 1-0-1 pouze s ¢as-
te¢nym efektem.
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