HLAVNITEMA (
ZACHVATOVE PROJEVY VE SPANKU

Zachvatové projevy ve spanku

MUDr. Petr Busek, Ph.D."2, MUDr. Jitka Buskova, Ph.D.>*
'Neurologicka klinika 1. LF UK a VFN, Praha

2Affidea-Praha, s.r.0., Praha

30ddéleni spankové mediciny, Narodni Ustav dusevniho zdravi, Klecany
“Klinika psychiatrie a Iékarské psychologie 3. LF UK, Praha

V prabéhu spanku se muze objevit celad fada zachvatovych motorickych projevi s rtiznou etiologii. Pfi jejich hodnoceni je klicové ze-
jména odliseni epileptickych zachvatl od jinych poruch spanku. Epileptické zachvaty ve spanku jsou relativné casté a v priblizné 12 %
jsou témér vyhradné vazany na spanek. Nejcastéjsim typem epileptickych zachvatl ve spanku jsou fokalni hyperkinetické zachvaty
v ramci tzv. na spanek vazané hypermotorické epilepsie (sleep-related hypermotor epilepsy — SHE), dfive znamé pod ndzvem noéni
frontalni epilepsie, pficemz po strance etiologie a lokalizace epileptického loZiska se jedna o heterogenni skupinu. Odliseni SHE mUze
byt obtizné zejména od NREM parasomnii vzhledem k nékterym spole¢nym patofyziologickym mechanismdm a ¢asté koincidenci
obou poruch. Dalsi typy zachvatovych projevi ve spanku predstavuje porucha chovani v REM spanku, poruchy pohybu souvisejicich
se spankem, jakymi jsou rytmické pohyby vazané na spanek, hypnagogické zaskuby, periodické pohyby dolnimi koncetinami a rizné
formy myoklonu. V neposlednifadé se béhem noci miizeme setkat s panickymi atakami a psychogennimi neepileptickymi zachvaty.

Kli¢ova slova: epilepsie, hypermotoricka epilepsie, NREM parasomnie, porucha chovéniv REM spanku, zachvatové stavy ve spanku.

Paroxysmal sleep-related events

There is a wide range of different paroxysmal motor events with various aetiology during sleep. The most important issue in their
evaluation is to distinguish epileptic seizures from other sleep disorders. Sleep-related epileptic seizures are relatively frequent and
they may occur predominantly or exclusively during sleep in approximately 12%. The most frequent seizure type during sleep is
afocal hyperkinetic seizure in the frame of the sleep-related hypermotor epilepsy (SHE), previously known as nocturnal frontal lobe
epilepsy, which is a heterogeneous group in terms of aetiology and localization of epileptic focus. The differentiation of SHE from NREM
parasomnia may sometimes be difficult, because of relatively frequent cooccurrence of both disorders and because of some shared
pathophysiological mechanisms. Other possibilities of paroxysmal motor events during sleep represent REM sleep behaviour disorder,
sleep-related movement disorders including sleep-related rhythmic movement disorder, sleep startle, periodic leg movement and
various forms of myoclonus. Last but not least the psychogenic non-epileptic seizures or panic attacks may occur during the night.

Key words: epilepsy, NREM parasomnia, paroxysmal nocturnal motor events, REM sleep behaviour disorder, sleep-related hypermotor
epilepsy.

Uvod

V pribéhu spanku je mozné se setkat
s fadou epizodickych motorickych projevd,
které maji riznou etiologii, patofyziologii,
pribéh a zplsob |écby. Mize se jednat
o cisté fyziologické projevy, o epileptické
zachvaty, parasomnie ¢i o poruchy pohy-
bu souvisejici se spankem. Zcela zasadni
je odliseni epileptickych a neepileptickych

zachvatovych stav(, pficemz predevsim di-
ferencialni diagnéza parasomnie charakteru
poruchy probouzecich mechanismt (NREM
parasomnie) a epilepsie mlze byt v nékte-
rych pfipadech obtizna.

Epileptické zachvaty ve spanku
Vyskyt epileptickych zachvatl béhem
spanku je relativné casty. Asi 12% pacientt

s epilepsii ma zachvaty vyhradné nebo pre-
vazné vazané na spanek, pficemz vétsinou se
jedna o fokalni epilepsii. Béhem spanku se mo-
hou objevit zachvaty fokalni, tonicko-klonické
a v urditych pfipadech i tonické (Derry, 2012).
Tonicko-klonické zachvaty byvaji snad-
no rozpozndny za predpokladu, ze je k dis-
pozici jejich popis od svédka, nicméné casto
probéhnou o samoté a v takovych pfipadech
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na jejich vyskyt mohou upozornit nepfimé
znamky, kdy se pacient rano probudi s po-
kousanym jazykem a/nebo pomoceny, po-
tluceny, ma bolesti sval(, hlavy, pfipadné je
zmateny, citi se celkové unaveny, mize byt
pfitomna krev na pol$téfi. Tonicko-klonické
zachvaty ve spanku byvaji oproti zachvatiim
z bdélého stavu asociovany s hlubsi a déle tr-
vajici desaturaci kysliku a s ¢astéjSim vyskytem
postiktalni generalizované EEG suprese, coz
jsou rizikové faktory nahlé neocekévané smr-
ti u epilepsie (SUDEP - Sudden Unexpected
Death in EPilepsy) (Latreille et al., 2017).
Tonické zachvaty se zpravidla objevu-
ji v rdmci syndromu Lennox-Gastaut. Tento
syndrom zacind ve véku 2-6 let a je charak-
terizovan pfitomnosti vicero typl zachvatt
avyvojovym opozdénim. Zatimco 3ife spektra
a frekvence zachvatud s vékem klesa, pravé
tonické zachvaty ve spanku casto pretrvavaji
do dospélého véku (Vignoli et al., 2017).
Fokalni zachvaty jsou nejcastéjsim
druhem zdachvatd vazanych na spanek.
Vzhledem k tomu, ze sémiologie zachva-
t0 zpravidla odpovida frontalnimu laloku,
byl dfive pouzivan termin no¢ni frontalni
epilepsie (NFLE - Nocturnal Frontal Lobe
Epilepsy). Nicméné s ohledem na skutec¢nost,
ze epilepticka aktivita nezfidka vychazi z ex-
trafrontélnich oblasti, zdchvaty jsou vazany
na spanek (a nikoli na no¢ni obdobi) a cha-
rakteristickou sémiologii jsou hypermotoric-
ké (hyperkinetické) zachvaty, byl pro tento
epilepticky syndrom v roce 2014 zaveden
nazev hypermotoricka epilepsie vazana na
spanek (SHE - Sleep-related Hypermotor
Epilepsy) (Ferini-Strambi et Oldani 2003;
Tinuper et al.,, 2016; Tinuper et Bisulli; 2017).
Hypermotorické (hyperkinetické) zachva-
ty maji charakter ndhlého, explozivniho
probuzeni z NREM spanku nasledovaného
asymetrickymi dystonickymi &i tonickymi
projevy, prudkymi pohyby koncetin a trupu
charakteru bipedélnich automatisma, vy-
kopavani, machani rukama, posazovani se,
pohybU trupu, panve. Opusténiltzka béhem
zachvatl je vzacné. Zachvaty ¢asto doprovazi
vokalizace - nékdy charakteru nesrozumi-
telného mumlani, jindy vyrazného kfiku.
Zachvaty maji vysoce stereotypni prubéh,
coz je vyznamny rys, ktery v diferencialni

diagndze odlisuje epileptické zachvaty od

parasomnii. Trvani je obvykle kratké, vétsi-
nou 20-30 sekund (Derry, 2012).

Konkrétni zadchvatova sémiologie je dana
lokalizaci epileptického loziska ve frontalnim
laloku ¢i extrafrontdlné. V rdmci frontalniho
laloku je iktéIni sémiologie organizovana dle
postero-anteriorniho gradientu (Bonini et
al., 2014; Gibbs et al., 2019; Machado et al.,
2020). Zachvaty vychazejici z posteriornich
oblasti (primarni motoricka kara, premotoric-
ka kara, suplementarni motoricka area a zadni
¢ast dorzolateralniho kortexu) maji charakter
elementarnich motorickych projevd, jakymi
jsou klonické zaskuby, tonické postury ¢i ver-
ze hlavy a/nebo trupu (Bonini et al., 2014).
Zéachvaty generované z pomérné Siroce dis-
tribuované oblasti lokalizované anteriorné od
vyse uvedenych arei se manifestuji nepfiroze-
nou (neintegrovanou) motorickou aktivitou,
ktera postihuje vice trup a proximalni casti
koncetin (rotace trupu, prominentni hyper-
kineticka manifestace, proximalni ¢i axialni
tonické nebo dystonické projevy) (Castelnovo
et al, 2018). O néco vice anteriorné lokalizo-
vana ¢ast frontalniho kortexu zahrnujici pred-
ni dorzolateralni areu, frontopolarni oblasti
a rostralni ¢ast gyrus cinguli se vyznacuje
z4chvaty s tzv. integrovanymi hyperkinetic-
kymi projevy, tedy takovymi, které pfipomi-
naji u¢elnou motorickou aktivitu. Jedna se
napfiklad o bipedaIni automatismy, vykopa-
vani, pohupovani trupu, distélni stereotypie
¢i manipulacni pohyby (Derry, 2012). Loziska
v nejvice anteriorné ulozenych oblastech, ja-
kymi jsou orbitofrontdlni a mezioprefrontalni
kortex, maji charakter integrované gestové
aktivity a vokalizace s negativnim afektivnim
nabojem, s projevy strachu, agrese a nékdy
s autonomnim doprovodem. BEhem zachvatl
zfrontalniho laloku je pacient i pfes vyraznou
motorickou aktivitu ¢asto pfi védomi a poza-
chvatova zmatenost neni pfitomna nebo je
jen kratkého trvani.

Jak jiz bylo uvedeno, jako SHE se asi ve
30% mohou manifestovat epilepticka lo-
ziska s extrafrontalni lokalizaci, nej¢astéji
v temporalnim laloku nebo v inzulo-oper-
kuldrni oblasti a méné ¢asto v parietalnim
¢i okcipitalnim laloku. V ptipadé zachvatl
temporalniho laloku nebyva diferencialni
diagnéza obtizna vzhledem ke skutecnosti,
ze vyhradni vyskyt zachvatl béhem spanku
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je utéto lokalizace vzacna a naprosta vétsina
pacientl mé i zdchvaty béhem dne (na rozdil
od zachvatl z frontalniho laloku, kde jen
30-40% pacientl ma prilezitostné zachvat
i v bdélém stavu). Pfi zachvatu z temporalni-
ho laloku byva pacient probuzen typickou
aurou tempordlniho laloku: epigastrickym
diskomfortem, dysmnestickymi projevy
charakteru déja vu, pfripadné akustickymi
projevy. Vlastni zachvaty pak maji charakter
predevsim integrované gestové motorické
aktivity s afektivnim nabojem, coz je dano
uzkym propojenim temporalniho laloku s or-
bitofrontalnim kortexem. Zachvaty tempo-
ralniho laloku ve spanku castéji pfechazeji
do tonicko-klonického zdchvatu nez ty, které
se objevi z bdélosti. Oproti zachvatim fron-
talnim je zpravidla vyraznéjsi pozachvatova
zmatenost. Inzula je vyznamné propojena
s celou fadou kortikalnich oblasti, coz je prici-
nou toho, Ze inzularni zachvaty mivaji rozma-
nitou symptomatiku a inzula byva nazyvéna
jako ,great mimicker”. Hyperkinetické za-
chvaty vézané na spanek inzuldrniho plvodu
mohou sémiologicky odpovidat zachvatim
generovanym z celého frontalniho laloku
s vyjimkou nejrostralnéji ulozené oblasti (or-
bitofrontédlni a mezioprefrontalni kortex).
Jako aura se mohou objevit nepfijemné la-
ryngealni senzace (pocit Skrceni), dysartrie,
hypersalivace, difuzni nebo bilateralni ne-
pfijemné elektrizujici parestezie (Gibbs et
al.,, 2016, 2019; Jobst et al., 2019).

U zachvatl z extrafrontalnich oblasti se
hyperkineticka iktalni manifestace rozviji te-
prve poté, co se epilepticka aktivita rozsifi do
frontalniho laloku, coz je pti¢inou toho, ze
latence mezi za¢atkem zachvatu nebo prvnim
pohybem v rdmci zéchvatu a hyperkinetic-
kymi projevy je u zachvatl extrafrontalniho
plvodu delsi (> 10 s, respektive > 5 s) a celkové
trvani zachvatu je delsi (>40 s) (Gibbs et al.,
2018). V ramci hyperkinetickych zachvat,
které zacinaji ve frontalnim laloku, se castéji
objevuje emocnivyraz nebo oboustranné sta-
zeni obli¢eje, oboustranna forsirovana flexe
v loktech, oboustranné uchopovaci pohy-
by a flush obli¢eje, naproti tomu u zachvata
s pocatkem v tempordlnim laloku je ¢astéji
patrny oboustranny pokles tstnich koutkd
(pfiznak ,chapeau de gendarme”), oroalimen-
tarni automatismy a salivace (Nitta et al., 2019).
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Mimo vyse popsané hlavni zachvatové
projevy jsou u pacientd se SHE v pribéhu
spanku pozorovéna tzv. paroxysmalni pro-
buzenia minimalni motorické projevy (minor
motor events). Paroxysmalni probuzeni
mohou pfipominat fyziologické projevy
arovnéz NREM parasomnii. Jedna se o nahlé
probuzeni se stereotypni motorickou akti-
vaci s variabilni autonomni aktivaci a/nebo
vokalizaci, trvajici 5-10 sekund. Zpravidla se
vyskytuji v pribéhu NREM 1-2 spénku a pro
epilepticky plvod svédci pritomnost nékte-
rych hyperkinetickych nebo tonickych/dysto-
nickych symptom a rovnéz plynuly rozvoj
motorickych projevl, bez zaraz(l. Podobné
probouzeci projevy u NREM parasomnie by-
vaji o néco delsi, objevuji se béhem NREM 3
spanku, mezi jednotlivymi pohyby byvaji
zarazy, intenzita klinickych projevd béhem
epizody kolisd, nikdy se v ramci téchto epi-
zod neobjevuji hyperkinetické ¢i tonické/
dystonické projevy, a naopak typickymi
pohybovymi vzorci jsou manipulace s okol-
nimi pfedmeéty, dezorientované rozhlizeni
se po okoli (Loddo et al., 2020). Minimalni
motorické projevy jsou stereotypni kratce
trvajici (2-4 s) pohyby koncetin, trupu a/nebo
hlavy, které mohou pfipominat fyziologickou
motorickou aktivitu a objevuji se kvaziperi-
odicky v pridbéhu NREM spanku. Minimalni
motorické projevy patrné nejsou odrazem
primé aktivace kortexu epileptickou akti-
vitou, ale projevem nestability spanku, ke
které v dusledku epileptické aktivity docha-
zi. Nestabilita spanku pak vede k desinhibi-
ci centralnich generatori pohybovych
vzorci (central pattern generators), coz
jsou neuronalni okruhy zahrnujici spinalni
a supraspindlni struktury zodpovédné za ko-
ordinované a stereotypni lokomo¢ni pohyby.
Identické nebo velmi podobné motorické
projevy se ve spanku objevujii u NREM para-
somnie nebo u zdravych jedincd, a to rovnéz
v dusledku desinhibice centralnich genera-
tord pohybovych vzorcl. Nestabilita spanku
vede nejen k aktivaci centralnich generator(
pohybovych vzorcd, ale ma i facilitacni vliv
na epileptickou aktivitu, a tim i zachvaty.
Soucasné pritomnost epileptické aktivity
vede k nestabilité spanku, ¢imz se uzavira
circulus vitiosus (obr. 1). Nestabilita spanku
ma navic permisivni vliv pro dalsi neepileptic-
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ké motorické projevy ve spanku, jakymi jsou
napf. bruxismus, periodické pohyby dolnimi
koncetinami, NREM parasomnie nebo sijovy
myoklonus (Terzaghi et al., 2007; Gibbs et al.,
2016; Mutti, 2020; Giuliano et al., 2020).
Etiologie SHE neni ve vétsiné pripadu
zjisténa a je do zna¢né miry heterogenni.
Castou pfi¢inou jsou fokalni kortikalni dys-
plazie, coz je porucha kortikalniho vyvoje
s genetickym podkladem, pficemz se zpra-
vidla jednd o mutace de novo (geny DEPDCS5,
NPRL3, TSC2 a dalsi). Pficinou vSak mohou
byt jakékoli strukturdlni léze, obvykle ziska-
né. Zvlastni skupinou jsou familarni autoso-
malné dominantni SHE, pficemzi u téchto
forem jsou casté de novo mutace. Jedna se
o mutace gent kédujicich rdizné podjednot-
ky nikotinového cholinergniho receptoru
(mutace genu CHRNA4 pro podjednotku al-
fa4, CHRNA2 pro alfa2 a CHRNB2 pro beta2),
ale i o mutace jinych genti (DEPDC5 a NPRL2
a 3, kodujici proteiny mTOR systému, ktery
ma kli¢covy vyznam v regulaci bunéc¢ného
rdstu, KCNT1 - kéduje sodikem aktivovany
K kanal). Genetické vysetieni viak k nélezu
kauzalni genetické mutace dokonce i u fami-
larnich forem vede jen asi ve 30 % a ve vel-
mi malém procentu u forem sporadickych.
Klinicky pribéh se u SHE rizné etiologie
az na nékteré vyjimky nelisi (Tinuper et al.,
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2016; Menghi et al., 2018; Licchetta et al.,
2020).

Lécba SHE se fidi obecnymi doporuceni-
mi pro lé¢bu fokalni epilepsie, nicméné v pfi-
padé SHE ma urcita specifika. Jako I1ék prvni
volby je u SHE doporu¢ovan karbamazepin,
jehoz Gi¢innost u SHE je dana zvysenou senzi-
tivitou mutovanych cholinergnich receptort
ke karbamazepinu. V ptipadé vyskytu zachva-
tl pouze ve spanku muze stacit 200-400 mg
v jedné davce pred spanim. Alternativou je
u nas nedostupny oxkarbazepin a |ze pred-
pokladat, ze u¢inny bude i eslikarbazepin.
Jako druha volba je doporucovan topiramat
v monoterpii, pfipadné jako pfidatna tera-
pie ke karbamazepinu. MGze stacit jedna
davka 100 mg pfed spanim. Dobfe ucinny
se jevi lakosamid. Jako pfidatnou Ié¢bu Ize
pouzit acetazolamid (500 mg pred spanim),
efekt je popisovan u nikotinovych naplasti
a fenofibratu, které moduluji funkci nikoti-
novych cholinergnich receptord. U farmako-
rezistentnich pacientl by méla byt zvézena
moznost epileptochirurgie. Velmi dllezita
jerovnézlécba spankovych komorbidit, které
vedou k nestabilité spanku a facilituji tak
rozvoj zéchvatd. Rada studii naptiklad doku-
mentuje redukci zachvatl po zahdjeni [é¢by
kontinualnim pretlakem v dychacich cestach
(CPAP) u pacientl s obstrukcni spankovou

Obr. 1. Vzdjemny vztah interiktdini epileptiformni aktivity, nestability spdnku, epileptickych zdchvatd

a NREM parasomnie
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apnoi (OSA). Dlouhodoba progndza stran
dosazeni bezzachvatovosti neni pfizniva -
pfi dlouhodobém sledovani po dobu az 40
let byla jen tietina pacient bez zachvatu.
Zéachvaty vazané na spanek a jejich vysoka
frekvence prirozené vede k obavam z rizika
SUDEP, nicméné vzhledem k tomu, Ze u pa-
cientd se SHE se tonicko-klonické zachvaty
objevuji jen zfidka, neni riziko SUDEP oproti
bézné epileptické populaci zvysené (Tinuper
et al., 2016; Menghi et al., 2018; Asioli et al.,
2020).

Parasomnie

Poruchy probouzecich
mechanisma z NREM spanku

Jednd se o nejcastéjsi parasomnie, jejichz
odliseni od SHE mUze byt nejvice problema-
tické. Tento okruh parasomnii se objevuje
pfevazné béhem NREM 3 spénku, tedy pre-
vazné béhem prvni tretiny noci a zahrnuje
probuzeni se zmatenosti, somnambulismus
a noc¢ni dés, pficemz mezi témito jednotkami
existuje kontinuum s prekryvnymi formami.
Spole¢nym rysem uvedenych parasomnii je
¢astecnd az Uplna amnézie na epizodu a ob-
tizna probuditelnost béhem epizody a bez-
prostifedné po jejim skonceni. NREM para-
somnie zacinaji zpravidla v détstvi a s vékem
postupné mizi, nékdy viak mohou pretrvavat
do dospélého véku, vzacnéjsi je pak jejich
zacatek v dospélosti (Derry, 2012; Malhotra
et Avidan, 2012).

Probuzeni se zmatenosti (confusional
arousal) je ndhlé probuzeni nasledované
zmatenosti, jen s malou motorickou a auto-
nomni aktivaci. Pacient béhem epizody pu-
sobi bdélym, ale dezorientovanym dojmem.
Méné reaguje na zevni podnéty, nesrozumi-

telné mumld a mlze provadét i komplexnéjsi
motorickou aktivitu, kterd je viak neobratna
aneadekvatni. Pravidlem je, Zze neopousti 10z-
ko. Objevuje se nejvice ve véku do 3 let a ve
véku 3-13 let ma prevalenci kolem 17 %.

Somnambulismus (ndmésicnost) se vy-
znacuje vyraznou motorickou aktivaci s kom-
plexnimi automatismy a automatickym chova-
nim, které zahrnuje opusténi lizka a slozitéjsi
¢innosti, jakymi jsou pfiprava jidla, fizeni auta,
hra na hudebni nastroje apod. Pacient mlze
pfitom mluvit a vést konverzaci. Prevalence
v détském véku je vysoka, az 17 %, s vrcholem
kolem 12. roku véku.

Nocni dés (pavor nocturnus) je ndhlé
probuzeni, obvykle s posazenim na ldzku,
doprovézené vyraznou autonomni aktivaci —
tachykardii, tachypnoi, pocenim, zarudnutim
obli¢eje, mydridzou a zvySenym svalovym na-
pétim. Soucasné je patrna i vyrazna afektivni
aktivace s kiikem a placem. Pacient si nékdy
pamatuje kratky fragment snu nebo zivou ne-
pfijemnou predstavu. Objevuje se v détském
véku, nejcastéji mezi tfetim a Sestym rokem,
s prevalenci az 6,5 %.

Patofyziologie poruch probouzecich
mechanisma je zalozena predevsim na ko-
existenci vigilnich a spankovych projevi
v rliznych ¢astech CNS, kdy dochazi k diso-
ciované aktivaci urcitych kortikalnich okru-
ha, zatimco v jinych kortikalnich okruzich
pretrvava spankova aktivita. Behem NREM
parasomnie je aktivni motoricky a limbicky
kortex v¢etné amygdaly, zatimco spédnkova
aktivita pretrvava v asocia¢nim frontoparie-
télnim kortexu a v hipokampu. To vysvétluje
motorickou, afektivni a autonomni aktivaci se
soucasnou absenci védomi, logického mysleni
a adekvatni reaktivity. Pfetrvavani spankové
aktivity v hipokampu je podkladem pro am-

nézii na parasomnickou epizodu. Nizsi prah
pro aktivaci (probuzeni) motorické, cingularni
a amygdalo-temporo-inzularni oblasti je z fy-
ziologického hlediska nezbytny pro moznost
rychlé reakce v pfipadé hroziciho nebezpeci
béhem spanku, kdy pravé jmenované ob-
lasti jsou pro reakci na ohrozeni klicové na
rozdil od multimodalniho asocia¢niho kor-
texu, jehoz prah pro aktivaci je vyssi. Dalsim
faktorem, ktery se podili na patofyziologii
NREM parasomnii, je instabilita spanku. Ta
se manifestuje zvysenou frekvenci probuzeni
azmélcenim NREM 3 spanku, které je pro paci-
enty s NREM parasomnii patognomické. Mdze
byt podminéna zevnimi ¢i vnitfnimi faktory
(hluk, bolest, nutkani na moceni, poruchy cir-
kadidanniho rytmu, stres, horecka, periodické
pohyby konéetinami ve spanku, ventila¢ni
porucha, nékteré Iéky apod.). K rozvoji NREM
parasomnii patrné pfispiva i tzv. spankova
inercie, jejiz podstatou je fakt, ze prechod
ze spanku do bdélého stavu neni okamzitou,
binarni zménou, ale jedna se o proces po-
stupné aktivace jednotlivych oblasti mozku
(Castelnovo et al., 2018; Rodriguez et Foldvary-
Schaefer, 2019). V dlsledku popsanych me-
chanism pak dochazi k aktivaci centralnich
generatort pohybovych vzorci, které byly
jiz zminény v souvislosti s epileptickymi za-
chvaty ve spanku, a jejichz aktivace je zod-
povédna za komplexni motorickou sympto-
matiku. Skute¢nost, ze aktivace centralnich
generatorl pohybovych vzorci stoji v pozadi
motorické aktivity jak u NREM parasomnie,
tak i nékterych motorickych projev( u SHE,
vysvétluje jednak podobnost nékterych kli-
nickych projevi obou onemocnéni, a jednak
castou koexistenci SHE a parasomnie. Typické
charakteristiky a diferencidlni diagnéza NREM
parasomnie a SHE jsou uvedeny v tabulce 1.

Tab. 1. Diferencidini diagnéza NREM parasomnie a SHE (upraveno dle Malhotra et al. Sleep Med Clin, 2012 a Derry et al. Neurol Clin, 2012)

NREM parasomnie SHE

Vék zac¢atku onemocnéni

détstvi (<10 let)

détstvi, adolescence

Pretrvavani do dospélosti méné casto

casto

Frekvence epizod

1-4x za mésic az 1x za nékolik mésicl

20-40x za mésic (nekolikrat za noc), ¢asto v klastrech

Trvani epizody

obvykle vice nez 30 sekund a az 30 minut

sekundy az 2-3 minuty

Charakter motorické aktivity

variabilni, neni stereotypni, nejsou pfitomné tonické/
dystonické ¢i hyperkinetické projevy

vysoce stereotypni, hyperkinetické a/nebo tonické/
dystonické projevy

Provokacni faktory

spankova deprivace, febrilie, stres, zména prostredi aj.

obvykle zadné

Vazba na spankové stadium

NREM 3 (prvnf tfetina noci)

NREM 2, jen zfidka NREM 3 (kdykoli béhem noci)

Amnézie na epizodu

velmi ¢asto

nékdy

EEG

pomald aktivita

vétsinou normalni nebo artefakty, epileptiformni iktalni
aktivita jen v<10%

208 NEUROLOGIE PRO PRAXI / Neurol. praxi. 2022;23(3):203-210 /

www.neurologiepropraxi.cz



Porucha chovani v REM spanku
(RBD — REM sleep behavior
disorder)

Jednd se o chovani ve spanku odrazejici
snovy obsah. Pacienti s touto poruchou jsou
obvykle schopni popsat obsah snu, ktery byva
Zivy a emocné nabity a koreluje s pozorovany-
mi motorickymi projevy, které maji nékdy jen
charakter zaskub( nebo akrélnich pohybu ¢i
vokalizace, jindy maji rdz komplexni pohybo-
vé aktivity, ¢asto s prudkymi pohyby, jakymi
jsou vykopavani, machani a udery hornimi
koncetinami, které mohou vést k poranéni
pacienta nebo partnera na lGzku. Pticinou
je porucha svalové atonie, kterd je soucasti
normalniho REM spanku a je zprostfedkovana
jadry v oblasti pontu. Diagnéza je zalozena
na registraci pfetrvavajici svalové aktivity bé-
hem REM spanku pti polysomnografickém
vysetieni a na vyskytu popsanych epizod
motorické aktivity vazané na REM spanek,
které koresponduji se snovym obsahem.
Prevalence této poruchy je 0,5-1%, po 60.
roce véku stoupd na 2% a je asi dvakrat ¢as-
t&jsi u muzd. Zjisténa byla velmi ¢astd asociace
tohoto onemocnéni s neurodegenerativnimi
onemocnénimi, zejména synukleinopatiemi,
jakymi jsou Parkinsonova nemoc, multisys-
témova (olivopontocerebelarni) atrofie nebo
demence s Lewyho télisky, pficemz RBD ma-
ze predchézet rozvoj klinické symptomatiky
neurodegenerativniho onemocnéni i o vice
nez 10 let a je povazovana za ¢asny marker
neurodegenerace (Hu, 2020). Méné ¢astymi
pfi¢cinami RBD muze byt jakykoli jiny pato-
logicky proces, ktery vede k postizeni pon-
tinnich jader zodpovédnych za REM atonii,
jakymi jsou ischemické zmény, hemoragie,
demyeliniza¢ni ¢i nadorové onemocnéni.

Jindy mohou k epizodé RBD vést i metabolic-
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Tab. 2. Ruzné formy myoklonu vdzaného na spdnek

Benigni neonatalni myoklonus

Myoklonie koncetin, trupu; objevuje se vétsinou od narozeni do
3. tydne véku, spontdnni remise ve 2.-7. mésici, u normalnich
novorozencl béhem NREM spanku, okamzité mizi po probuzeni

Propriospinalni myoklonus

Prudky zaskub axidlniho svalstva; generovan v mise, pficina
nezndmg; vyskyt na prechodu spanek-bdéni

Faciomandibularni myoklonus

Jednotlivé nebo repetitivni zaskuby m. orbicularis oculi, oris,
m. masseter; nékdy vede k pokousani jazyka, coz maze
vést k zdméné za epilepticky zachvat! (Zhang et al., 2020)

Sijovy myoklonus (neck myoclonus)

N&hl& dorzélni nebo ventrélni flexe ¢i verze hlavy; prevazné
béhem REM spanku; (Lopez et al,, 2021)

ké zmény a nékteré léky (SSRI, SNRI, tricyklicka
antidepresiva, inhibitory monoaminooxidazy,
biperiden, cholinergni medikace, vysazeni al-
koholu ¢i sedativ). Lécba spociva v rezimovych
opatfenich, podavéni melatoninu 3-15mg na
noc, klonazepamu 0,25-4mg na noc (Derry,
2012; Malhotra et Avidan, 2012; Korotun, 2021).

Poruchy pohybu souvisejici
se spankem

Do této skupiny patfi nékolik poruch, které
mohou za urcitych okolnosti ¢init diferen-
cidlné diagnostické potize v jejich odliseni
od manifestace epilepsie. Rytmické pohy-
by vazané na spanek se objevuji v pribéhu
prechodu z bdélého stavu do spanku a za-
hrnuji stfidavou rotaci hlavy a/nebo trupu,
kyvavé pohyby hlavou (head banging) nebo
pohupovani trupem (body rocking). Pohyby
jsou stereotypni a rytmické (0,5-2 pohyby za
sekundu) a epizoda obvykle trvd méné nez 15
minut. Etiologie je nezndma. Porucha je casta
u déti a nékdy muize pretrvat do dospélos-
ti (Derry, 2012; Pérez-Carbonell et al., 2020).
Periodické pohyby dolnimi konéetinami ve
spanku, které nékdy postihuji i horni konceti-
ny, zpravidla v odliseni od SHE obtize necini.
Hypnagogické zaskuby (sleep starts) se ma-
nifestuji myoklonickym zaskubem koncetin
nebo celého téla a jsou doprovézeny pocitem
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zachvaty) a panické ataky
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