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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HLAVNITEMA (
ALTERNUJICI HEMIPLEGIE DETSKEHO VEKU

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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