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Priroda nepotrebuje dokonalost, genialitu nebo
zdravi vsech bez vyjimky. Priroda veskerou
existenci priméruje, a to na takovou
uroven, aby byla zachovana jeji
vlastni, primérena
autonomie
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Recenzni zprava k predlozené knize:

Dobry den, méla jsem moznost precist si knihu od
pana Jifriho Adamce:

DETSKA PSYCHIATRIE A NEUROPATOLOGIE.
Kniha mé hned po prvnim precténi oslovila svym
odbornym teoretickym obsahem, je zajimava
prehlednd, obsahuje teoreticky a odborny
zaklad prislusného oboru. Urcité
doporucuji pro dalsi
zajmoveé studium.

S pozdravem a krasny den,

MUDr. Chudobova Zuzana
L.C. HARMONY s.r.o.
Alesova 591, Bohumin 735 81
IC 29384851
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Knizka, kterou timto nasim poslucha-
¢Um poskytuji je vypracovdna na za-
kladé srovnani nemalého poctu od-
bornych textovych souborl z Eeské a
zahrani¢ni produkce. K jejimu sepsani
bylo pristoupeno ,slovnikovou" for-
mou, tedy tak, aby se Ctenar oriento-
val podle zdakladnich kritérii a mohl
bezpelné nové poznatky vyhledavat v
dalSich materidlech, které budou toto
téma mapovat v novych souvislos-
tech, odpovidajicich opét své dobové
znalosti a zavérim vyzkumu, k nimz
budou odbornici dospivat. Vzhledem k
tomu, ze je nutné respektovat vlastni
laicky statut k danému tématu, ne-
poustél jsem se tentokrat do vykladu,
kterym bych jiz prekracoval znalosti v
tomto oboru, jakoz i své kompetence.

(AJ)
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uUvobp
To, Zze se v soucasnosti musi moderni psychiatrie
zabyvat Castéjsim vyskytem neurologicky podmi-
novanych dusevnich poruch u déti, jiz od prenatal-
niho vyvoje, neni zadnou novinkou ani tajemstvim.
Naopak, mnozstvi informa&nich zdroji o této sku-
teCnosti referuje tu s lepsi, tu s horsi kvalitou vy-
braného pramene. Biologické védy, genetika, po-
znatky v oblasti neurofysiologie a neuroanatomie
doznavaji stale hlubsich zdbérd. Upfesfiovanim vy-
sledkl vyzkumdu lze dosahovat i technologicky vy-
znamného pokroku v oblasti [é¢by drive neznamych
syndromu v oblasti neuoronalné& pusobicich zmén,
ovliviaujicich psychiku Clovéka.

V této knizce se budeme vénovat zakladnimu
prehledu syndromologie v détské psychiatrii. Ne-
pujde ovéem o to, abychom suplovali jiz publikova-
né prace na toto téma v souvislosti s popisem Kkli-
nické lécby. Zameérime se pouze na to, ceho je
vhodné si vSimat, aniz bychom diagnostikovali a
nebo rozpoznavat odchylky takového razu v nekli-
nickém (nelékarském) sledovani, abychom v pripa-
dé kontaktu s ditétem a rodicem mohli Ucinné rea-
govat a zejména béhem vlastni komunikace nevy-
tvareli nevhodnym pristupem atmosféru, v niz by
dochazelo k nedorozumeéni, ¢i nepochopeni obsahu
oboustranné sdélovanych informaci. Pevné veérim,
Ze timto pfispévkem si lze osvojit dulezity okruh
znalosti pro konkrétni praci s klientem.

Jifi Adamec
Brno - kvéten/Cerven 2019
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§1. VYVOJOVA NEURO-EMBRYOLOGIE
Soucasna neuro-embryologie se déli na klasickou a
novou. Rozdil spociva zejména v tom, ze klasicka
neuro-embryologie respektuje a popisuje neuroa-
natomicky vznik CNS a jeji novd varianta pFistuput
spoluzahrnuje do tohoto popisu vyvojovych proce-
su rovnéz genetiku. Vedle toho, odliduje se jesté
specificky humanni neuro-embryologie, ktera jiz
nepomeéruje, jako srovnavaci anatomie, embryolo-
gie atd., svij vyzkumny zdjem s jinymi Zivocichy,
ale vénuje se vyhradné lidské populaci. Jelikoz se v
soucasnosti rovnéz pouziva technickych prostred-
kG, pro dany vyzkum, je mozné presné odliSovat
molekularni, tedy mikroskopickou a makromoleku-
larni (makroskopickou), nebo-li zjevnou formu vy-
zkumQ (napf. ultrazvuk) pro oblast neuroembryo-
logie. V téchto vyzkumech se tak mohlo, vlivem
ziskanych poznatkl, prejit v poslednich letech od
tradicni popisné neuro-embryologie k jeji dyna-
mictéjsi variante, ktera uz zcela prirozené pocita s
geneticky naprogramovymi neuro-bunécnymi uUtva-
ry. Kazda c¢ast nervového systému, ve svém vyvoji,
podléha néjakému druhu genese. Tento poznatek
rovnéz nebyl dlouho bran vazné. Proto se rovnéz
vyvoj CNS chapal vzdy striktné jako celek. Ukazalo
se, ze vékova stadia a rUst neuroblastu je tfeba pl-
né respektovat a z tohoto Uhlu pohledu rovnéz sle-
dovat s moznou vyvojovou neuropatologii. V tomto
smyslu se nabizi také postupy spojené s otazkami
prevence, dokonce i tam, kde se jedna o geneticky
podminéné nervové poruchy.

8
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§2. ZAKLADNI OKRUHY GENETICKE

SYNDROMOLOGIE V DETSKE NEUROLOGII

A PSYCHIATRII

V obecném pohledu na dané téma dnes mame asi
300 zndmych neuropatii, které Ize s lepsi nebo hu-
re dostupnou diagnostikou lokalizovat a nad to, ni-
koliv vzdy Uspésné ovlivnit 1é€ebnym postupem.
Rozdélit je Ize nasledujicim zplsobem:

1.

O ONOU A WN

-
o

11.
12.
13.
14.

15.

Chromozomalni aberace.

Genenetické malformace CNS.
Mitochondrialni encefalomyopatie.
Heredodegenerativni onemocnéni.
Dédicné metabolické poruchy nerv. syst.
Infekce nervového systému.

Poruchy autoimunitniho systému CNS.
Nadory.

Epilepsie.

. Poruchy mentalniho vyvoje spojené s funkc-

nimi poruchamu CNS.

Poruchy motorickych funkci.

Neurokutanni poruchy CNS.
Cerebrovaskularni onemocnéni CNS.
Onemocnéni spojené s toxickym a nutri¢cnim
vliivem na CNS.

Bolesti hlavy a pridruzené syndromy spojené
s dysfunkcnimi znaky CNS.

Uvedené oddily zahrnuji potom tedy dalsSi oblasti
zejména neurodegenerativnich poruch, které jsou
predmétem konkrétnich vyzkumd. My si zde potom
nékteré hlavni syndromy popiSeme a pokusime se
porozumét jejich psychiatrickym detailtm.

9
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§3. NEURO-FYSIOLOGIE VE VYVOJOVE
PSYCHOLOGII A PATOLOGICKA
NEURO-ANATOMIE

Po narozeni Ize mluvit jiz o tom, ze nervova sou-
stava, konkrétné CNS je, co do zakladniho ristu,
az na nékolik vyjimek dokoncena. Pro dalSi vyvoj
novorozence tedy u zdravych jedinct jiz nic nebrani
tomu, aby se rozvijel po vsech strankach, odpovi-
dajicich vzdy své vékové skuping, stejné jako se
upevnoval v nové ziskavanych zkusenostech zapo-
jovanim a rozvojem druhé signalni soustavy a tzv.
asociacniho kortexu. Slovo vyvoj jsme nyni pouzili
vickrdt po sobé v jedné vété pouze z toho duvodu,
ze v souvislostech, o kterych na tomto misté hovo-
rime, jej nelze nijak nahradit. I tak, tento vyvoj
probihd individualné. Mdzeme pozorovat, Zze na je-
den a tentyz podnét, napr. dvojcata, budou reago-
vat rozdilnym zpUsobem. To ndm fika, Ze neurofy-
siologické procesy neni mozné pausalizovat, co do
takto pozorovanych odli§nosti. MUZeme je pouze
spravné lokalizovat v ramci neurobiologického fun-
govani jednotlivce a z hypotésy, ktera nam sdéluje,
co je v této prdci schopné aktivité neurond vporad-
ku nebo, co uz je mozné povazovat za patologické
(tedy Skodlivé zdravi, pripadné ohrozujici i Zivot v
né&jaké Urovni pUsobeni) danému subjektu. Prvni tfi
roky zivota, probihaji v nervové soustavé zasadni
zmény ustalovanim synaptickych spoju a pokud se
je nepodari dokonCit v pozadovaném mnozstvi,
vznikaji tak z jejich deficitd poskozeni, pretrvavajici
mnohdy po zbytek zivota i s organovou patologii.

10
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§4. CHROMOZOMALNI ABERACE

Jedna se o ten typ onemocnéni, ktery je podminén
geneticky. Nejznaméjsi je aberace chromozomdi
(autozoml) u Downova syndromu, zpUsobenou
trizomii 21. chromozomu. Dnes je znamo a lokali-
zovano celkem devét gend, které 21. chromozom
podrzuje v souvislosti s Downovym syndromem,
ale stejné tak se podili z vysSiho procenta na vzni-
ku Alzheimerovy choroby. Aberaci je na mysli pato-
logické preskladani genové informace do takového
razeni, které nedovoluje normalni neurologicky vy-
voj jedince. Ve vysledku se projevi tak, Zze odchylka
je napadna polohou oci a vicek, usima, palci a ma-
licky na rukou, kratkym silnéjsSim krkem, tendenci
k obezité, mentalni Ujmou (individualné mezi Sesti
az dvanacti lety), snizenou imunitou, dietologicky-
mi faktory, strevni precitlivélosti, vyssim krevnim
tlakem, nékdy dychacimi a srdecnimi obtizemi a
mnoha psychickymi problémy (naladovost, vztek,
uzavrenost, zaujatost Cinnostmi, rovnéz potrebou
kontaktu s blizkou osobou, stejné jako potrebou
byt sam, propadani strachu, az panickym atakam,
tendence k obsedantné& kompulsivnim projevim).

DalSi aberace zahrnuji syndromy jako Klinefel-
terdv, Edwardsiv, pak Wolf-Hirschhorniv, Turne-
rav, Prader-Williho, & Rubinstein-Tayabi, Angelma-
nav, nebo Miller-Diekeriv, Kabuki, Fragilniho X,
po Downovu syndromu nejCastéjsi — skelet obliceje
je protahly s vyraznou bradou, silné manifestované
oboci a plochy celych usi jsou odstaté, na pohlav-
nich organech je viditelny makroorchidismus varlat.

11
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§5. GENETICKE MALFORMACE CNS
Zobrazovaci techniky, patologickd neuroanatomie,
patologicka neurofysiologie a patocytologie ve spo-
lupraci s molekularni genetikou dnes umoznuji po-
mérné presné lokalizace dysfunkénich procesi v
lidském mozku jiz v nejranéjsim stadiu vyvoje plo-
du. Jsou proto sledovany a zachycovany anomalie,
které malformuji nervovou strukturu CNS. Dulezi-
tost téchto pozorovani spada do vyznamné oblasti
prenatalni mediciny, nebot je takto mozné citlivé
mapovat vyvojovou strukturu CNS a predvidat také
se zivotem po porodu neslucitelné anomalie, kte-
rym je potom mozné predchazet i umélym preru-
Senim teéhotenstvi. Od poceti do ctvrtého tydne
vyvoje plodu, se za takové malformace povazuji
napriklad tzv. ,poruchy embryonalni indukce" (ne-
dostatecna komunikace mezi nervovymi burkami,
jejich drahami ve spolupraci s tkanovym zakladem
rustu organismu). Menkes a Sarnat (viz literatura),
komentuji rovnéz v této souvislosti faktory vzniku
malformaci ve dvojim nastaveni, a to: 1. geneticky
podminéné a 2. ziskané vyvojovymi lézemi. Zdu-
raznuji dale, ze se obtizné definuje odborniky rov-
néz neurologicka malformace jako: a) vyvojova
atrofie, nebo b) hypogenese. Malformacemi téchto
druhd je velké mnoZstvi deformit a jejich vyskyt
podléha individualnim zvlastnostem, mnohdy bez
toho, aby bylo zfejmé, o kterou jeji podobu se na
prvni pohled jedna. Zakladni razeni i podle vyvojo-
vé fasety autofi poskytuji nasledujicim zplsobem:
1. poruchy neurulace (samo utvareni neuralni tru-

12
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bice), 2. poruchy bunécné proliferace: neurogene-
se a genese glie, 3. poruchy apoptdsy, 4. poruchy
migrace neuroblastd a glioblasti, 5. poruchy axo-
nalnich projekci a jejich nasmeérovani, 6. poruchy
vyvoje dendritd a synaptogenese, 7. poruchy mye-
linisace. U vétsSiny lze rovnéz sledovat pouze c¢as-
te¢cné malformace, coz ovsem v tak zasadnim cen-
tru, jakym je mozek, zplsobuje dramatické zmény
vedouci pravé k mnohocetnym somatickym i psy-
chickym (neurologickym) porucham. I tak, jak au-
tori vyzdvihuji, vyvoj mozku a nervové soustavy
vubec, se b&hem té&hotenstvi i po ném, dé&je podle
predem stanoveného casového planu, coz umoznu-
je zachytavat malformacni zmény s presnosti vé-
kového stadia zpétne, tedy i v pripadé pozdéjsich
zjisténi. Odliit mUZeme proto napf. anencefalii
(zjistitelné jiz od tif mésich téhotenstvi, tj. poruchu
neuralni trubice, svalové krecCe, davyvé jevy), ktera
je po nékolika tydnech, i mésicich s dalsim zivotem
jedince neslucitelna, nebo rovnéz napr. meningo-
myelokélu a encefalokélu, jejichz varianty lze v
postnatalnim véku chirurgicky v prostoru michy re-
konstruovat, aniz by dochazelo k psychickému Ci
jinému naruseni. Bez tohoto zakroku je ovsem dalsi
postnatalni vyvoj jedince ohrozen manifestacemi
neurologickych poruch jak v oblasti somatické a
organoveé, stejné jako v Urovni psychické, popripa-
dé neni schopen dalsiho Zivota vlibec. Poruchy s
castecnymi nasledky jsou potom patrné v oblas-
tech: krku, hrudi, beder, krizové oblasti a panve.
Jedna se tedy o nervové pletené v okruhu michy.

13
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§6. MITOCHONDRIALNI ENCEFALOMYOPATIE
Rovnéz geneticky podmifiovana onemocnéni spoje-
na se svalovou ochablosti, jak v oblasti koncetin,
nebo nékterych vnitfnich orgdnl, zejména plic a
srdce, tvofi Sirokou skupinu détskych paciently s
vrozenymi vadami. Mitochondrie jsou bunécny
Utvar, ktery rlstovym, tedy klasickym bufikdm pro
stavbu lidského téla pomaha s dodavkou oxidativ-
nich fenoménl. Maji rovnéz vazbu na DNA. Jakmile
jsou jejich oxidativni produkty naruseny, bézné se
vyvijejici cytologicka stavba lidského organismu se
nemuUzZe stdt homeostatickou, &ili napf. po energe-
tické strance komplexni. Jedinec tak mize, tedeno
zjednodusené, vnimat popripadé subjektivhé poci-
tovanou touhu po zivoté, ale svalova ochablost v
nékteré casti téla ovSem nedovoli, vyvinout dosta-
tek energie pro zakladni realizaci (zejména v pohy-
bové, posturalni nebo jinak podobné oblasti byti). V
souvislosti s biochemickym zakladem jsou stabilni
funkce mitochondrii zavislé na harmonizovaném
pfisunu a metabolismu bilkovin, cukrG a tukd. Ve
vysledku se ovSem poruchy vznikajici z téchto a
vysSe uvedenych dysfunkci nijak nemusi podepiso-
vat na celkovém vzhledu skeletetu, nedochazi tedy
k anatomickym deformacim. Onemocnéni samo se
dnes lokalisuje na tzv. mtDNA a je predavano ma-
ternalné. Projevy mohou zplsobovat budto jen lo-
kalni poruchy, napt. ,ochrnuti" jedné horni konce-
tiny, nebo se muze jednat o vyceosé, strukturova-
né postizeni, Leighlv syndrom negativné ovliviu-
jici motorickou funk&nost v podstaté pro celé télo.

14
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Mitochondrialni syndromy mohou rovnéz zahr-
novat nékteré druhy epilepsii nebo se podilet na
postiZzenich, ktera jsou primo souvisla s dysfunkc-
nosti tzv. bazalnich ganglii (tj. jinak hluboko v
mozku uloZzena nervova centra, zprostredkovavajici
zakladni posturalni schopnost a pohyb dolnich kon-
Cetin - Parkinsonovsky paradox u déti). Tyto obtize
je potom mozné prediagnostikovat rovnéz lokalizaci
nervovych mist, a to zejm. zobrazovacimi techni-
kami (napf. MR - magnetickou rezonanci) CNS.
Nejcastéjsim vysSetfovacim pristupem je svalova
biopsie. Podle evidovanych sociologickych podkla-
dd Svétovou zdravotnickou organizaci (WHO), se
jednd o vUbec nejcasté&jsi vyskyt geneticky podmi-
nénych poruch (1:8000).

§7. HEREDO-DEGENERATIVNI ONEMOCNENI
Blizké onemocnénim mitochondridlni encefalomyo-
patie jsou heredo-degenerativni poruchy. Do dét-
ské neurologie a psychiatrie specifickych syndromd
tak potom nalezi i jedno z nejznaméjsich onemoc-
néni tohoto typu: Huntingtonova choroba. Jeji
biogenni zaklad spada rovnéz do oblasti molekular-
ni genetiky. Tak zvana reverzni genetika je schop-
nad odhalit proteinového pivodce, nebo alespon
blizké zastupce jako hypotézu, tohoto onemocnéni.
I kdyz se jedna o chorobu, ktera ma letalni vyvoj a
u déti znaéné rychlejéi pribé&h (pacient umird) je
zejména v dospélosti mozné sledovat az dvacetipé-
ti letou progredaci. Projevuje se zaskuby koncetin i
trupu (hyperkineze), epileptickymi zachvaty, men-

15
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talnimi projevy v drovni olygofrenii a tzv. mozec-
kovou symptomatologii (organovymi dysfunkcemi v
oblasti dychani, srdecnich komplikaci - arytmie, se-
lhavanim funkci ledvin), polykacimi obtizemi. V
souvislosti s centralnim nervovym systémem jsou
viditelné potom atrofie (ubytek nervové tkané) na
frontotemporalni ¢asti obou mozkovych hemisfér.
Jde, patrné v zakladni hypotése, ktera se doposud
pevné nepotvrdila o chybné razeni genetické in-
formace na kratkém raménku 4. chromozomu.
Existuji potom podvarianty Huntingtonovy choroby
(extrapyramidové poruchy, hereditarni benigni cho-
rea, také dystonia musculorum deformans - DYTI1,
nebo Segawova nemoc, juvenilni parkonsonismus,
Friedrichova ataxie). DalSi choroby spadajici do té-
to kategorie jsou lokalisovany v ramci onemocnéni
hlavovych a jinak perifernich nervl, axonalnich
komplikaci a popripadé i autoimunitnich neuropatii.
Mohou zahrnovat jak mentalni 4jmu, tak postizeni
tykajici se rustu skeletu, jakoz i absence kloubnich
systémU, prstl nebo celych &asti kondetin. V sou-
vislosti s hlavovymi neuropatiemi jsou to mnohdy
jiz viditelné abnormity celych casti obliceje popri-
padé deformity nosu, rtl, o¢ni osy a dalsi kompli-
kace, jejichz vliv na samotnou délku zivota ovSem
jiz nemusi byt fatalni. Dosti Casto jsou zjistovany
deficity v Urovni neurovyzivy. Dysfunkéni nepomeér
napr. mastnych kyselin, galaktdosy, glukdsy a sul-
fatidu mUze spolupusobit jako deformator biogen-
nich transportd, pfi utvafeni metabolitu glykolipid(
a zpusobovat poskozeni ve zjevném tfesu nohou.

16
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§8. NEUROLOGIE V RAMCI KLINICKE PRACE
Jiz nékolik let opakované vydavana a doplfiovana
edice neurologickych publikaci od autori Maurice
Victora a Allana H. Roppera, a to zejména jejich:
Principles of Neurology, Boston University, 2017
(posledni revize jako e-book), zdurazfiuje v zdsadé
jednoduchy diagnosticky a vyzkumny postup, v
ramci zajisStovani dat, pro vlastni klinickou praci. Ta
se potom muze tykat neurologického badani v ob-
lasti vSech vékovych skupin, tedy i détskych paci-
entl. Autofi navrhuji ndsledujici postup:

1.Vychazet z klinického faktu, ktery se mani-
festuje jako takova rldstovd zména nervové
soustavy, kterd neumoznuje fysiologicky pl-
né rozvinutou funkci daného organismu, a to
ve vsSech jeho ocekavanych predpokladech,
pro dostatecné samostatnou, tedy auto-
nomni existenci subjektu.

2. Interpretovat také symptomatologické znaky
pouze v urovni dat, které jsou popsatelné na
bazi fysiologie a srovnavaci anatomie.

3.Syndromologické znaky potom dale lokalizo-
vat jako konkrétni fysiologické odchylky v
anatomicky zjistitelnych mistech organismu.

4. Usilovat o patologickou a etiologickou, srov-
navaci diagnosu.

5.Provazat vSechna predesla zjisténi s dalSimi
daty, dostupnymi z téch vysSetreni, ktera
mohou poskytnout celistvy obraz o sledova-
nych neurologickych zménach a stanovit di-
agnodsu dané nemoci jako takové.

17
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Téchto pét bodl se v soudasnosti podafilo tedy
doplnit jesté o genetickou diagnostiku a diagnosti-
ku vazanou na pristrojovou (také digitalni) techni-
ku v medicing. Osvojeni té&chto postupl zahrnuje
vat mezi akutni fasi a fasi prediagnostickou. U prv-
ni je zapotrebi bezprostredniho zakroku, ¢i jiné in-
tervence, v druhém pripadé pak nastaveni takoveé-
ho ¢asového harmonogramu sledovani vyvoje obti-
Zi, ktery bude odpovidajici z hlediska vlivi manifes-
tujicich se v souvislosti s bezpeénym prib&hem pro
pacienta (tedy v téch pripadech, které to z hlediska
nemoci, jeji podstaty, dovoluji).

Principles of Neurology autorQ Victora a Roppe-
ra jsou tedy publikaci, ktera se snazi rovnéz o za-
sadné humadanni pfistup k pacientim. Respektuje
totiz ten dllezZity faktor, ktery je s vétSinou obtizi v
daném oboru nejCastéjsi — bolest, mentalni ujma a
télesné postizeni. Pfekondvani téchto problému je
vysoce narocné jak pro pacienty, tak stejné i pro
neurology. Zajistovat funkénost nervové soustavy
znamena mnohdy také, zajistovat existencialni sta-
tut ¢lovéka s touto nemoci. Nemit bolesti, byt men-
talné zorientovany v realité a moci se pohybovat
bez télesnych omezeni, muZe byt dokonce pro né-
které jedince nedosazitelnym pranim. Je proto nut-
né mit na pameéti, Ze jakakoliv mira nadéje, posky-
tovana uz jen projevenym zajmem lékare nebo
Clovéka starajiciho se o blizké s neurologickym po-
stizenim, poskytuje potfebnou miru zmirnéni osob-
né pocitovaného stradani a zlepsuje kvalitu zivota.
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§9. DEDICNE METABOLICKE PORUCHY
NERVOVEHO SYSTEMU
Skupiny téchto onemocnéni predstavuji po strance
biochemické v zasadé to nejslozitéjsi, co do zjisto-
vani genetickych nositell, dale jejich podvariant v
diferencialni (pridatné) diagndse a s tim v jed-
né radé jdouci odchylky i takového biochemického
razu, které jsou parné teprve, az po vyznamne de-
tailni analyse odebiranych télesnych vzorkd. Pfitom
se veétSina zdravotnich komplikaci spojenych s té-
matem v nadpise této kapitoly odehrava kolem
problému: spontanni mutace (chybného uspo-
Fadani genii) enzymdi, jejichz hlavnim ukolem je
podilet se na metabolickych procesech v téle orga-
nismu. VySetreni novorozeneného ditéte se pri po-
dezreni na nékterou metabolickou chybu tohoto ty-
pu zaméruje zejména na proteinové defekty, ana-
lysu aminokyselin a acylkarnitind. Poruchou téchto
se dale rozviji napf. poruchy metabolismu sachari-
di, nebo poruchy metabolismu kovi. Jednd se o
takova onemocnéni, jejichz dopad na kvalitu zivota
zpravidla sebou nese trvale jiz podstupovana dietni
omezeni, spojena navic s imunitnimi deficity. Jejich
manifestace se projevuje mentalni djmou (drive re-
tardaci), nejriznéjsimi vypadky védomi, ataxiemi,
spastickymi jevy. Abychom dobre porozuméli da-
nému problému: dédicnd metabolickd onemocnéni
jsou zpravidla lokalisovatelna organicky, laborator-
ni analysou, avSak jejich léba neni vzdy piné
Uspé$na, nebo neni mozné Ié¢bu realizovat vibec.
Doprovazi tato neurologickd onemocnéni nékolik
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typickych faktord: zmény ve vlasovém porostu
(napadna hustota, napadna ridkost), podkozni tu-
kové granule, netypicka pigmentace, zapach moce
riznych odstinG, zmény v anatomii obli¢eje, aty-
pické barveni oci aj. Ovlivnény jsou potom funkce
svall a tvar i funkce vnitfnich organd. U nékterych
typU tzv. amino-acido-patie (tedy patologie bunéé-
né struktury) v jejiz radé je to zejména fenylke-
tonurie, vsak jiz bylo dosazeno takového medicin-
ského pristupu, ktery po v€asném zachytu dovoluje
jedinci dal fungovat bez vétSich obtizi, a to, Upra-
vou dietnich ndvykd a Zivotniho stylu. Diky nedo-
stateCcné metabolické aktivité, dochazi v organismu
k hromadéni nevhodnych pusobku, které devastuji
funk¢énost nervové soustavy. Dopad je potom patr-
ny jednak ve zhorsené myelinizaci nervovych via-
ken, stejné jako patologickou melanogenesi, ktera
tak zpUsobuje vyblednuti pigmentace a navozovani
albinismu. Pro lécbu se pristupuje k Upravé pro-
dukce fenylalaninu a tyrozinu. Pokud jsou hladiny
téchto produktl spravné nastaveny a je dodrZzovan
rezim jejich stability, tak se fenylketonurie dale ne-
rozviji a détsky pacient mize pokracovat v relativ-
né normalnim vyvoji. OvSsem u téch dédi¢nych po-
ruch, které v souvislosti s aktivné patologickou ka-
pacitou nervovych center stabilisuji svoji aktivitu v
dobé jiz vyznamné ovlivnénou metabolickymi dys-
funkcemi CNS, dochazi napr. po dosazZeni obdobi
puberty ke zhorsovani intelektového vyvoje, jeho
zbrzdovani a ustalovani na dané dosahované urov-
ni sebereflexe, ktera jiz neni prekonavana.
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§10. INFEKCE NERVOVEHO SYSTEMU
Jelikoz se Cloveék dnes pohybuje ve svété plném
nastrah, které mu , poskytuje" Zivotni prostredi, je
tak rovné&Zz ohroZen ze strany nejriznéjsich pato-
genu, tedy infekénimi zdroji. Ty mohou byt vprave-
ny nebo mohou proniknout do vyvijejici se nervové
soustavy nejriznéjsimi cestami. Mnohdy autoimu-
nitni schopnosti organismu, a zejména citlivd CNS
nestadi na odbourdavani téchto skodlivych mikroor-
ganismU, nebo jinych latek, a tak se v poslednich
desetiletich détsti neurologové stale cCastéji setka-
vaji u svych malych pacientl také s t&mito kompli-
kacemi. Jedna se zpravidla o zanétliva onemoc-
néni mékkych mozkovych plen - meningitidy
nebo subduralni, hloubéji v mozkové hmoté
ukladana infekcni loziska i s nadorovym buje-
nim. Pravé u meningitid je znama jejich schopnost
navratu (recidivita), po jinak predeslé Uspésné
|écbé. Praveé recidivy tohoto typu se vyznamné po-
dili na intelektovém zbrzdéni, popripadé mohou
zpusobit trvalé intelektové poskozeni, az do Urovné
poruchy mentalniho vyvoje. Vysetreni pfi zjisténi
tohoto onemocnéni (bakterialni meningitida) je
bezodkladné a zacina lumbalni punkci (odbérem
mozkomisniho moku), CT, MR a standardisovanymi
testy (napr. Grama - barveni mozkomisniho mo-
ku). Vlastni Ié¢ba antibiotiky (intravendsné), se
doposud povazuje za nejucinnéjsi. S nebezpelim
intelektovych nasledkud i po Usp&$ném vylééeni, se
potom odbornici setkavaji zejména u novorozencd.
V soucasnosti jsou zachyceny: meningokova me-
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ningitida, hemofilova meningitida, pneumokokova
meningitida, stafylokokova meningitida, akutni pu-
rulentni meningitida u novorozencd, chronické a
granulomatosni bakterialni meningitidy (tuberku-
I6sni meningitida), mozkovy absces (lokalisovany
nespecificky hnisavy zanét mozku), mozkovy her-
pes (vrozenad infekce CNS), atd.

U nékterych onemocnéni tohoto typu rovnéz do-
chazi k hromadéni likvoru (hydrocefalus) a neuro-
logickym obtizim, spojenymi s dysfunkcnosti CNS.
Mozkové komory jsou tak zaplavovany nevhodnym
mnozstvim mozkové tekutiny, ta se v danych pro-
storech usazuje, organismus ji nezpracovava, ¢imz
vznika bakterialni prostredi, dale jinak neslucitelné
s normalnim fungovanim nervového systému.

Klistové encefalitidy, horecky spojené s tropic-
kou medicinou (jako napr. Dengué, Rif), samostat-
né potom napr. pFiusnice jsou dalSimi typy téchto
onemocnéni CNS. Do této kategorie je razen i dét-
sky pdsovy opar, syfilis, & nemoci zplsobované:
enteroviry, reoviry, arboviry, nebo ,vzteklina".

Infekéni mononukledza (virus Epstein-Barrové)
je dalSim takovym onemocnénim, které zejména v
zahranici postihuje dospivajici jedince. Jde o vyraz-
né snizenou imunitu na jakékoliv imunité podléha-
jici zatéze organismu. HoreCka a bolesti hlavy se
projevuji manifestaci vypadkd paméti a celkovou
desorientaci béhem nékolika dni. Patogenni vliv se
projevuje v oblasti michy, také mozkovém kmeni a
asociaéni kufe mozku. Lé¢ba neexistuje, jen spon-
tanni odeznéni s minimalnimi nasledky.
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§11. PORUCHY AUTO-IMUNITNIHO
SYSTEMU CNS

Nejznaméjsim typem onemocnéni ze skupiny téch-
to poruch je roztrousena skleroza (RS). Auto-
imunitni systém nervovch spoju a mylelinizace ner-
vovych vlaken po nervovych drahach jsou naruseny
natolik, Ze pacientim zpUsobuji celoZivotni obtize,
az do uUrovné invalidisace, nebo i predcasného le-
talniho vyvoje: trvalou unavu a nutkani ke spanku,
parestesie s kfecCové bolestivymi fenomény konce-
tin, uchopovou dispraxii, rozostrené vidéni, afazic-
ké stavy, tzv. pyramidové poruchy, které se podili
na zhorsené chizi a stoji obecné, v souvislosti s
oneirickou problematikou Zivéjsi sny s uUzkostnym
obsahem, tendence k panickym stavim, také vy-
kyvy nalad, az depresivita s manickymi rysy, kom-
plikace s prijmem potravy (nechutenstvi), migré-
novité stavy, mnohdy tézko utisitelné béznymi pro-
stredky, precitlivélost na podnéty, co do mnoZzstvi,
ve vyjimecnych pripadech rovnéz poruchy védomi.
Diagnostikovatelnost zahrnuje rozmezi od jednoho
roku ditéte, az po dospivani. Ze sociologickych za-
znamu plyne, Ze ¢im je diagnostikovany pacient s
RS starsi, tim castéjsi je vyskyt tohoto onemocnéni
u jedincl Zenského pohlavi, kde jak se v posledni
dobé ukazuje (popis, Menkes et al.), svoji roli hraje
rovnéz i to, jedna-li se o divku / Zenu s albinistic-
kymi (severskymi) rysy. Pritom vztah mezi tzv.
hematoencefalii a myelinovymi zanéty neni dopo-
sud presné popsan, i kdyz uz je témér jisté, ze
pravé odtud pochazi vlastni nastup rozvoje RS.
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Posledni publikace, kterd u nas na toto téma
prozatim vysla (M. VanécCkova, Zd. Seidl) ukazuje k
dalSim upresnénim. Autori vychazi ze zobrazova-
cich metod CNS. Zminuji moznost tzv. remyelinisa-
ce, coz by potom znamenalo jistou Sanci navratu
funkénosti CNS do prijatelnéjsiho stavu. Ve své
knize se vénuji také rozboru myelinisacniho proce-
su VvV ramci vyvojové neuroanatomie. Postupna
myelinisace umoznuje zapojovat jednotliva nervova
centra do procesu vnimani, rozpoznavani a pozdé&ji
také mysleni, stejné jako extrapyramidalni sys-
témy, které myelinisacnim procesem dosahuji ke
schopnosti optimalniho rozvoje motoriky. RozliSo-
vany jsou poto RS jako relaps-remitentni, které
dovoluji Uzdravu nebo jen minimalni nasledky a
progresivni RS, u niz se hodnoti: primarné progre-
sivni, sekundarné progresivni a progredujici / rela-
bujici RS. Ty dale jesté na aktivni a bez aktivity. RS
poprvé popsal Freuduiv uditel neurologie a psychiat-
rie v nemocnici Salpetriére, profesor J.-M. Charcot
roku 1868. JelikoZz se jednalo o neurologickou po-
ruchu, byla u ni psychoanalyticka I1é¢ba vyloucena.
To ovSem neznamenalo, ze by se psychoanalysa
nemohla na |écbé podilet. Tohoto stanoviska se
Freud drzel a povazoval za mozné, klinicky sledo-
vat také zpUsoby proZivani této nemoci a nasedani
emocnich svazkl na, i tak utvofené formy zaloze-
nych konfliktd, které se nevyhybaji samoziejmé ani
t&mto pacientim. Kniha zahrnuje mimofadné de-
tailni pohled na neurobiologii a diagnostiku RS sou-
casnymi zobrazovacimi metodami, aj. pristupy.
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§12. NADORY

Nadorova onemocnéni predstavuji v détské neuro-
logii a psychiatrii ¢asté obtize, s nimiz se odbornici
setkavaji. Vzhledem k jednotlivym typim nadoro-
vého bujeni a loziskovym umisténim, je variabilita
téchto onemocnéni znacné rozmanita. Tyto tzv. in-
trakranialni nadory, tedy nadory vyskytujici se pod
lebecni kosti v primem kontaktu s bilou a Sedou
mozkovou hmotou (klrou), dramaticky narusduji
celkovou funkcnost CNS (viz, také jako tumory).

Uspésna medikamentdzni 1éCba nadoru v oblasti mozecku
a mozkového kmene u Ctyr letého chlapce,
komentovana na REUTERS Investigates

Svymi tlaky na okolni &asti mozku nadory zpu-
sobuji jak vypojovani nékterych funkci CNS, tak
stejné i manifestace bizarnich fenoménd, a to jak v
oblasti motoriky (nekontrolované pohyby), tak i v
ramci fungovani vnitfnich organl, nebo rovnéz
psychickych poruch, v téchto pripadech znacné vy-
hranéného charakteru, postihujicich nejcastéji ko-
gnitivni funkce, emotivitu a sebevédomi (vnimani
vlastniho Ja). Prirozené, Ze do téchto komplikaci
spada také ztrata védomi v Sirokém pasmu: sopor,
somnolence, kdma. Lécba se odviji od toho, kde
je nador umistén, jaké obtiZze zplsobuje a jaka je
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dostupnost pro jeho pripadnou evakuaci (odstrané-
ni) chirurgickym zakrokem (viz, lit., P. Petrovicky).

V rédmci klasifikace jednotlivych nadord, déli se
na: tumory, gliomy, neuroblastomy. Tumory -
nejéast&ji na povrchu $edé kiry mozkové, gliomy -
pod povrchem, neuroblastomy - specifické nadoro-
vé lozisko ve funk&nim prostoru nervového vilakna.
Nadory se potom jesté klasifikuji jako: astrocyto-
my, glioblastomy, oligodendrogliomy, meduloblas-
tomy, ependymomy, Ci meningeomy, neurinomy,
adenomy hypofysy, neuro-metastasy a kraniofa-
ryngeomy.

Vétdina nddord CNS diagnostikovanych v dét-
skéhom véku je obtizné vysvétlitelnych. Jen zridka
se v soucCasnosti o jejich ,vyvoji* medicina dozvida
néco urcitého a pokud do téchto potreb klasifikace
zaradime jesté genetiku, neni tak stale k dispozici
mnoho validnich informaci.

Svou specifikaci maji nadory, které se rozvinou
v oblasti zrakové drahy. Pozorovatelné je silhani
(nystagmus), tékavost oCi (strabismus), nebo také
hemiparésa (ochrnuti levé nebo pravé casti téla)
aj. Proceduralni radioterapie pomaha zmensit tyto
nadory. Jeji nebezpecli spociva ovsem v radikalnosti
pfi 1é¢bé nékterych druht téchto nadory, a tak se u
déti doporucuje chemoterapie, u niz je zasadnim
zpusobem sniZzeno nebezpedi poskozeni vyvojovych
intelektovych funkci (zejména pamét a asociacni
kGra u kterych by mohlo dojit k pferuseni dfivéjsich
sebezkusenostnich propojeni a tim i k nemoznosti
drive zazité udalosti identifikovat s vlastnim Ja).
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Zejména nadorova onemocnéni CNS déti snasi
mnohem lépe nez dospéli. Jednak u nich témér ni-
kdy nevznika rezistence na lékovou podporu, jeli-
koZ organismus vcelku bezpecné tyto chemické lat-
ky musi aktivné zpracovavat z divodu v tomto ra-
ném stadiu zivota doposud nevytvorené imunolo-
gické bariéry. Stejné tak po psychické strance tito
détsti pacienti netrpi (az na nociceptivni tj. bolesti-
vé fenomény) subjektivné prozivanou ujmou (napr.
strachem), nebot nemaji moznost porovnani v se-
bereflexi z jiz fixovanych sebezkusSenostnich posto-
j4, jako je tomu az ndsledné u dospélych. V tomto
ohledu byvaji détsti pacienti také lepsSimi ,spolu-
hraci® s Iékafskym tymem, nebot neupadaji do (z-
kosti, depresi, nejsou-li tyto vynuceny potom vsak
samotnym nadorem a tim, jakou c¢ast psychickych
funkci, z hlediska umisténi v CNS, tento novotvar
demonstruje. Naprostd vétsina nadoru CNS se dia-
gnostikuje podle manifestovanych projevd chovani
a fysiologickych dysfunkci, které se jim odbrzduji a
podle anatomické lokalizace — umisténi v mozku. U
té&chto nadorl se vyskytuje syndromologickd klasi-
fikace v diagnostice i diferencialni diagnostice (ta, k
niz se pridavaji dalsi kritéria, jako napr. nador mo-
zeCku - cerebellum a ohrozeni funkce rytmu srdec-
niho tepu). Je potom sledovana: 1. mira zavaznosti
organového postizeni, 2. moznost zakroku (chirur-
gicky, nechirurgicky), 3. ryzika spojena s lécbou,
kterd bude s nadorem, at uz jakkoliv ,komuniko-
vat", 4. otazky spojené s tim, jak se po neurologic-
ké a psychologicko-psychiatrické strance bude da-
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ny jedinec se zménami lécby vyrovnavat a konecné
5. hypotésa Uspésnosti (nasledky malé, vétsiho
rozsahu, bez nasledkl) a s tim spojena dalsi pre-
ventivni opatreni. V téchto ohledech se uz potom
pfistup odbornikld nelisi, jedna-li se o détského,
nebo dospélého pacienta. U obou je postup stejny.

§13. EPILEPSIE
S timto onemocnénim se lidska civilizace setkava
jiz od nepaméti. Béhem staleti se postupné vyse-
lektovaly dva druhy: epilepsie primarni a epi-
lepsie sekundarni. Prvni se déje bez toho, aniz
by byla znama pfricina, tedy ma spontanni spousté-
Ce, druha je souclasti jesté dalSiho, nebo dalsSich
onemocnéni, jejichz je odezvou. Kromé& toho, muze
se epilepticky projev manifestovat jako soucast
mnoha téch onemocnéni CNS, které jsme doposud
komentovali, popripadé nékterych, ktera zde jesté
budou zmifovdna. Ze zachvatd, které postihuji
nervovou soustavu a ovliviuji védomi je to potom
tzv. petit mal a grand mal. V pripadeé petit mal se
jedna o zachvaty, které probihaji pasivné, nic méné
pacient v dané situaci, ktera ma trvani pouze néko-
lik minut (2-5), ztraci védomi, je ve stavu mrakot-
ného obluzeni, nebo upada do stavu kratkého bez-
védomi, vétsinou v té posturdlni poloze, ve které
se pravé nachdazi. Casto mlze petit mal prob&hnout
tak, Ze se pacient zafixuje na jednom misté a za-
¢ne zrychlené dychat. Tento stav za kratkou chvili
prejde, aniz by jej dal jakkoliv omezoval. Je-li paci-
ent nauden rozpoznavat pfichod ataky, mizZe udinit
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zakladni opatreni v tom, Ze si sedne a necha ataku
projit. Konvulze, neboli télesné zaskuby u téchto
mensich forem epilepsie rovnéz probihaji, avsak
nemaji zdaleka tak silny motoricky projev. U nékte-
rych pacientl se petit mal projevi pouze nékolikrat
a po zbytek Zivota uZ nikoliv. Grand mal mUZe mit
stejnou &astost vyskytu. Ale to, co odbornikim dé-
|a starost, jsou pravé vracejici se zachvaty, nejcas-
téji bez toho, aby bylo mozné urcit, kdy se dostavi
a tim padem eliminovat jejich nekontrolovatelny
vyskyt néjakymi preventivnimi opatrenimi. U epi-
lepsii rovnéz plati, ze maji zcela individualni pova-
hu pribé&hu. Zejména v souvislosti s ¢asem, ktery
je nasledné nutny ,k opétnému navratu do reality".

Lokalisovana neuoropatologicka loziska jsou za-
znamenana v celém spektru zmén, tzv. morfolo-
gie, jiz vlastniho tvaru mozku jako celku, resp.
mozkovych hemisfér, které Ize MR, nebo CT vyka-
zat. Dal&im dulezitym vySetfovacim postupem je
opakované sledovani ¢innosti CNS a to, podle EEG.
Méreni v dobé probihajiciho zachvatu je neoceni-
telnym prisunem informaci o individualni povaze
epileptické ataky.

Genetickda predispozice strmé stoupa podle po-
¢tu rodinnych pfislugnikl. Epilepsie muze samu se-
be nadsobit i tim, Ze poSkozena mozkova centra,
kterd s prUb&hem této nemoci souvisi, jsou vazana
k stredni ¢asti mozku a cerebellu (zadnimu mozku)
a jako spoustéd spoluplsobi, jestlize se dostavuji
ischemické obtize, hypoglykemie, nebo hypoxie. Z
druhé strany pak, organicka dysharmonie epilepsii
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u predisponovaného jedince muze vyvolat dokonce
i tim, Zze v prdbéhu snizeného prijmu energie stra-
vou mizZe dojit k metabolické nerovnovaze, kterd si
vyzada epilepsii jako reakci na nevyvazené vnitrni
(organové) prostredi. Nékdy se v této souvislosti
pouziva oznaceni, ze epilepsie je vilastné organicka
hysterie. Dale, jelikoz se epilepsie |1éCi mj. také
farmakologicky - antiepileptiky, je pro odborniky
obtizné urdit, kdy a jakou davku téchto 1éku dét-
skému pacientovi nasadit, nebot stejné jako v pre-
deslém pojednani o mozkovych nadorech, také zde
plati nebezpedi, ze by mohlo u takto mladych paci-
entl dojit ke ztraté rozvoje mentdlnich schopnosti.
Antiepileptika totiz zbrzduji predimensovanost pod-
nétd, které se u téchto pacientl nezpracovavaji
normalnim zpUsobem, ale maji silnou schopnost se
preobsazovat a vytvaret v lidském organismu jisty
zmatek v jejich ukladani. Tudiz antiepileptiky se si-
ce dosahuje zpomaleni téchto predimenzovanych
mas podnétl, které pacient na sebe vaze, coZ pro
vyvijejici se mozek od narozeni, az k juvelnilnimu
veéku nelze povazovat za vhodnou IécCbu.

Nékdy se mluvi také o tzv. epileptickém neuro-
nu. Jedna se o hypotésu, ktera se drzi poznatku, ze
tzv. NMDA (N-metyl-D-asparat) je vazan na vapni-
kové potencialy v souvislosti s neuronem a depola-
rizaci nervové bunky. Aby pak doslo k optimalnimu
srovnani hodnot depolarizace, Ize k takovému po-
zadavku pouzit dodavku horc¢iku. Uvolhovacem je
potom zase sodik. Jak vidno, ma také epilepsie né-
co spolecného s tim, ¢emu rikame: jojo-systém.

30



Détska psychiatrie a neuropatologie - zaklady syndromologie...

§14. PORUCHY MENTALNIHO VYVOJE
A FUNKCNI PORUCHY CNS

Vedle jiz zminéné celé fady neurologickych poruch
existuji rovnéz takové, které se u déti dostavuji te-
prve po narozeni, tedy od postnatalniho véku vyvo-
je. Budto se jedna o neurovyvojové opozdéni, které
ma vzdy jistou Sanci na maximalni Upravu a to pro-
stfednictvim systému napf. neurorehabilitace, spe-
cilné pedagogickych pFistupl, ergoterapii, nebo se
jedna o postizeni zahrnujici takové nezvratné po-
Skozeni funkcCnich c¢asti CNS, které dovoluji dosah-
nout mentality pouze na Urovni zastaveného vyvoje
v inteligencni skale, ktera uz je mérena pouze né-
jakou mirou oligofrenie (mentalni Uroven nepresa-
hujici pocet IQ 69). Urovné téchto postizeni jsou
znacné Siroké - zahrnuji: vnimani, rozpoznavani,
pamétovou vybavnost, asociacni kortex, vsechny
smyslové vjemy, ale také re¢ nebo motorické funk-
ce. Jeden z nejzndmé&jsich syndromu této skupiny,
zahrnujici dusevni poruchy obvykle se zacatkem v
détstvi (F90 - 98) je syndrom Rettdv. Jeho mani-
festace probihd naznaky autistickych sklond, potom
je to zejm. opakovana potreba mnout si ruce, ne-
bo, neucelna - zrychlena gestikulace rukama; Le-
sch-Nyhaniiv syndrom, ktery je patrny tendenci
k sebeposkozovani (kousani se do rtu nebo do ru-
kou, zejm. prstd). WilliamsGv syndrom ma mno-
ho velmi zajimavych manifestaci, jichz je jeden ty-
picky, je to muzikalnost a dokonala schopnost ucit
se hrat na hudebni nastroje, z nichz asi nejvice vy-
nika hra na bici, bonga di jiné rytmické nacini.
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Mnohdy je na viné tohoto onemocnéni napr. zZi-
vot matky v téhotenstvi v mistech, ktera neodpovi-
daji zasadam hygieny; v ovzdusi chemické prostre-
di, které musi matka novorozence béhem téhoten-
stvi zvladat, nebo geneticky podminéné subnormy
intelektu, jako je détsky autismus. Znamo je cel-
kem 40 genotypl v syndromologii détského autis-
mu a toto Cislo, se realisovanymi vyzkumy stale
zvysuje, i kdyz l1écba je casto pouze formalni.

- / - eaall LU
WilliamsGv syndrom dovoluje pacientim pro jejich
pozitivismus v pristupu k zZivotu a prosocialnost s
hudebnim citénim rovnéz partnerské souziti
v nemz vykazuji skvélé vysledky
v ramci osobni stabilizace.

L

Choroby, které jsou nejCastéji spojené s détskym
autismem, tedy maji jeho manifestaci mimo jiné u:
Neurofibromatosy, nebo Prader - Williho s., pak
Landau-Kleffneriv s., Tourettiv s., Angelmaniv
s., Joubertiv s., Goldenhaariv s., Sotos(v s., Syn-
drom Cornelia de Lange, Aspergeriiv syndrom.
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Vétsina téchto syndromi ma genetického, me-
tabolického nebo virového nositele. Dale, spousté-
¢em pak mize samoziejmé byt jesté néjaky toxic-
ky vliv (alkohol, droga, nadmérné uzivani léku
matkou, zpravidla analgetik, nebo z rady psycho-
farmak), ktery se potom vyznamné v dobé tého-
tenstvi podili na neurovyvojovém zbrzdéni nebo
rozvoji sydromologické baze s pojené s vyvojovou
neuropatii.

§15. PORUCHY MOTORICKYCH FUNKCI
Pohybova anatomie a fysiologie pohybu, to jsou v
ramci vyvoje Clovéka jedny z prvotnich funkci, kte-
ré se utvafii v souladu s Zivotné dulezitymi organy
(srdce, plice a dalsi). Motoricka jednotka se sklada
z motoneuronu, jeho axonu, nervosvalové ploténky
a svalovych viaken (H. B. Sarnat et al., str. 1539).
Zdanliva jednoduchost problému vsak poskytuje
nekonecné mnoho variant poskozeni, ktera se na-
konec podepisuji na casteCné nebo stoprocentni
ne-pohyblivosti, nemoznosti konat pohybem to, co
je jinak zdravému jedinci, pri plné zatézi samo-
zfrejmou soucasti jeho kazdodenniho zivota. Nej-
¢astéji se jednd o deficity pusobku, které maji me-
tabolizovat a pronikat do svald ve formé& enzymu
(svalové enzymy). Nejde vsak vzdy jen o svaly
koncetin, ale stejné tak i o srdce, nebo plicni stahy,
Ci jiné, souvislé s vnitfnim prostredim lidského téla
a zajistujici jeho ,chod" z oblasti hladkého svalstva.
Proto se i zde uplatiuje molekularné genetické vy-
Setfeni, které hledd chromozomalni deficity, zpUso-
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bujici enzymatické anomalie, podilejici se na vzniku
nemoci, spadajicich do oblasti motorickych funkci.
Z téchto poznatkl jsou dnes mj. lokalisovany: spi-
nalni muskularni atrofie (SMA), artrogrypoza, one-
mocnéni axond, myasthenia gravis, svalova dystro-
fie, Duchennova svalova dystrofie, distalni svalova
dystrofie, kongenitalni svalova dystrofie, myotonic-
ka dystrofie, myotonia congenita, paramyotia con-
genita, hyperkalemicka periodicka obrna, normoka-
lemicka periodicka obrna, polymyositis, kongenital-
ni myopatie, myotubularni myopatie, myofibliralni
myopatie, mitochondrialni poruchy, svalova hyper-
trofie, poruchy svalového metabolismu...

I kdyZz jsme timto castecnym vyctem zdaleka
nevycerpali vSechny doposud znamé poruchy mo-
torické jednotky, predstavu nam to jisté vhodné
doplni tfeba i tim, Ze si uvédomime, jak mikropro-
stredi lidského organismu, dokaze pri negativni se-
lekci neurovyvojovych a neurovyZzivovych faktorl v
podstaté zcela omezit Zivot takového Clovéka a in-
validisovat jej.

Co se ty¢e jednoho z nejvaznéjsich syndromd v
této kategorii, tak to je generalisovana amyoplazie.
Toto onemocnéni neni po narozeni ditéte slucitelné
s zivotem. Chybi brisni svaly a nékteré svaly kon-
Cetin. Myelinisacni proces nebyl na pocdatku neuro-
vyvoje spustén (podili se nejen na prenosu infor-
mace, podnétu, ale také na vyzivé nervového vilak-
na a nervové bunky). PoSkozené geny nesou ozna-
ceni MyoD1 a myf5. Ty jsou soucasti motoneuro-
nu, ktery pfi atrofisaci nemuZe expandovat a rust.
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§16. NEUROKUTANNI PORUCHY CNS
Syndromy spojené s genetickym poskozenim, za-
hrnuji rovnéz choroby, které jsou typické tim, Ze
jejich znakem je mnohocetnost nadoru, kozni ab-
normity od benigni, az po maligni Uroven a kompli-
kace v oblasti kognitivnich funkci. Vétsinou se jed-
na o propojeni vSech vyjmenovanych zdravotnich
komplikaci. I tak Ize hovorit o jakémsi mirnéjsim
prub&hu té&chto progresivnich syndromd, jestlize se
jedna o ten typ, ktery se manifestuje vétsim po-
¢tem nddord mimo CNS, nebot to znamend, Ze sa-
ma CNS je uchranéna od devastujiciho poskozeni.
Za takovy nejznaméjsi syndrom je povazovana
neurofybromatéza. Jeji geneticka lokalizace byla
zjisténa na chromozomu 17. Odhalovano je mimo-
radné mnozstvi mutaci, tohoto genomického umis-
téni. V souvislosti s psychiatrickymi nalezy je v ob-
lasti kognitivnich funkci zpravidle naméren IQ hlu-
boko pod pfijatelnou subnormu, tj. 70 bodl; détsti
pacienti nejCastéji vykazuji IQ mezi 48-69. Zaklad-
ni deficit se tyka potom prostorové orientace, krat-
kodobé pameéti, Cteni a celkové schopnosti soustre-
dit se na néjakou cinnost. Pacienti, ktefri se s neu-
rofibromatdsou dozivaji triceti i vice let, mohou vy-
jimecné vykazovat také zlepseni kognitivnich funk-
ci. Nejznaméjsi neurokutanni syndromy jsou: neu-
rofibromatdza 1 a 2 typu, tuberdozni sklerdéza, Stur-
ge-Weberldv syndrom, von Hippel-Lindauova ne-
moc, ataxie-telangiektazie, incontinentia pigmenti,
¢i hypomelanosis Ito. Jejich dalSim spoleCnym jme-
novatelem je zarazeni mezi tzv. fakomatozy.
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§17. ONEMOCNENI SPOJENE S TOXICKYM
A NUTRICNIM VLIVEM NA CNS
Posledni popisovanou polozkou budou syndromy
spojené s toxicitou a nutricnim vlivem, smérem na
nas nervovy systém. Abychom chapali spravné tuto
syndromologickou oblast, jedna se o toxicitu a nu-
tricitu typu: potrava a metabolismus, plus nervovy
systém, a o komplikace zplUsobené narugenim au-
tonomniho prostredi organismu v oblasti nervové
soustavy. TudiZz v obou pripadech zde hovorime o
neurotoxinech. Nervovy proces vzruchu a utlumu
za normalnich okolnosti probiha po nervovém vlak-
nu, hovorime o aktivni excitaci. Vzruch je dopraven
do mista urceni, tam dojde k prepdlovani nervové
bunky, a ta vysle signal ve smyslu zpétnovazebni
odpovédi do mista, odkud pivodné do mozku pFisel
a to, nervovym obloukem, tedy nikoliv stejnou ces-
tou, a nikoliv po stejném nervovém vilaknu. Dojde-
li ovSem k tomu, Ze se organismus setka s toxickou
nebo nutri¢ni disbalanci (olovo, rtut, ropa, chemi-
kalie primyslovych barev, atp.), zaéne se nervovy
systém chovat paradoxné. Budto nedochazi k pre-
polovani podnétu v nervové bunce, nebo je ten-
dence zpétnovazebni signal vyslat po stejném ner-
vovém vlaknu, kterym do mozku priSel, pripadné
vnitrni prostredi nervového systému podléha ma-
sivni atrofii z divodu neschopnosti metabolizovat
Skodlivé latky (toxiny). Tento proces, trva-li tak
dlouho, ze CNS nakonec ztraci schopnost metaboli-
zace (zpracovani, respektive adaptace a navozeni
opétné neuronalni stability), dojde k nezvratnému
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mentalnimu poskozeni. Vedle nejriznéji projevova-
nych mrakotnych stavi a obluzeni to mohou byt i
vypadky veédomi, Ci zasadné zpomalené podnétové
reakce, komplikace v obéhovém systému (srdce,
dychani), atd. Pokud zde hovorime o dané proble-
matice souvisejici s détskou psychiatrii a neuro
syndromologii, tak se nelze, alespon poznamkou
nezminit o tom, Ze matky, které béhem téhotenstvi
uzivali alkohol, nebo drogy, zasadnim zpusobem
tak poskodily zdravy neuro-vyvoj svého ditéte a v
néjaké mire se to na jejich kvalité zivota nutné ta-
ké projevi.

Jednim z nejznédméjsich syndromd je tzv. ja-
drovy ikterus (nékdy také jako mozkova Zlouten-
ka). V oblasti bazalnich ganglii, které maji zasadni
podil na hrubé motorice, stoji a chuzi, odbornici
popisuji zluté zabarveni. To narusi vnitrni prostredi
natolik, Ze muZe progredovat a vést k fatdlnim na-
sledkim, uz po par dnech, tydnech Zivota kojence.
Je tak zrejmé, Ze tato dysfunkcnost bilirubino-
vych jednotek (hiperbilirubinerie), ktera se zde na
celém patologickém procesu podili stejné vyznam-
né jako u klasické Zloutenky dospélych, tak u déti
vyvolava zasadni funkéni deficity v celé CNS (tresy,
polykaci obtize, zpomalené dychani, arytmie, sluch
a dalsi smyslové vnimani). DalSim problematickym
nutricnim deficitem, je také vniknuti C. botulinum
z konzervované stravy do krve, travenim a dal do
CNS. B&Znou Upravou jidla botulin ztraci svuj toxic-
ky vliv. Botulin pUsobici patologicky v CNS zamezu-
je pFenosu impulsl mezi nervovymi bufikami.
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§18. VYVOJOVA NEUROBIOLOGIE
Tak zvana: systema nervosum infantis (nervovy
systém ditéte - viz, Dylevsky, str. 461 an), pred-
stavuje v nové se probouzejicim oboru nipioana-
tomie (télesna morfologie ve vyvoji déti) okruh
poznatkl, které jsou vdzany na specifické vlastnos-
ti prvotnich ontogenetickych Utvard v rdmci nervo-
vé soustavy. Ontogenese, neboli zkoumani indivi-
dudlnich zvlastnosti lidské psychiky, nemuze zadit
jinak, nez studiem nervové soustavy a zejména,
studiem jejiho nejranéjsiho utvareni pred naroze-
nim, vlivy, které na ni ma fase natalni (porod) a
témi stupni vyvoje, které nasleduji bezprostredné
po narozeni (neonatalni specifika). Dylevsky podtr-
huje, jako zakladni stavebni jednotku, pro utvareni
nervového systému v prenatalnim vyvoji plodu,
elementarni elektrochemické zmény na bunécnych
membranach, jimiz dochazi k postupnému rozvoji
specialisované bunécné soustavy, tedy soustavy
nervové (viz, str. 461). Fixaci, téchto elektroche-
mickych impulsd, tedy jejich trvalou dodavkou,
muze se vyvijejici plod v matéiné téle postupné
utvaret ve vlastni individualitu, paklize jsou splné-
ny vSechny podminky zdravého téhotenstvi. Jejich
specifita vyvoje dosahuje potom, az ke konkrétnim
neurologickym Utvarim (gliové buriky, biléd a $eda
mozkova hmota, neurotransmitery, myelinisace,
neurit, dendrit, chemicka synapse - neboli neuron-
alni utvar, cili mechanismus, schopny zpracovavat
chemickou cestou elektrické impulsy a jejich nosi-
tele pro dal$i transformaci t&chto impulsu, uplatfio-
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vanou prace schopnymi nervovymi centry, v nichz
se stavaji uz specifickym prostrednikem konkrétni
c¢innosti jako napr. pohyb, traveni, smyslové vni-
mani, a dalsSich).

Neurochemické procesy jsou v ramci svého vy-
voje prisné determinovany (podminény) geneticky.
Jejich obsahem je vzajemné pusobeni: monoami-
ni (acetylcholin, noradreanlin, adrenalin, dopamin,
serotonin, histamin); aminokyselin (gamma ami-
nomaselna kyselina - GABA, glutamatova kyselina
- glutamat, asparagova kyselina - aspartat, glycin,
taurin); neuropeptidd (endorfin, enkefalin, dynor-
fin, P substance - SP, neuropeptid Y - NY, vazoak-
tivni intestinalni peptid - VIP, cholecytokinin -
CCK, nervovy rustovy hormon a s nim souvisejici
faktory neurochemickych pochodd a dal$i mnozstvi
neurochemickych latek); plynnych mediatori
(oxid dusnaty - NO, oxid uhelnaty - CO, sirovodik
- H,S). Zasadni pro tento proces je optimalizace
celkového mnozstvi bilkovin (proteinl) v téle. Tyto
slozky totiz vytvari pro celkovou vyrovnanost fun-
govani organismu (homeostasy) potrebné energe-
tické prostredi se vSemi jeho schopnostmi existovat
jako autonomni celek. Rozbouranim cinnosti téchto
komponentu, jejich optimalizace pUsobeni ve svych
oblastech neuronadlni aktivity, tak dochazi k zasad-
nimu poskozeni funkéni neuroautonomie a nasled-
né i k vétdiné nemocem, syndromim, poruchdm,
které jsme v této knizce komentovali. Neuroimuno-
logie proto nutné musi zahrnovat také starost v
prevenci, a to, spravné nastavenou vyzivou.
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Pri vSem tom hledani odpovédi na zdravy Zivotni
styl, nezapominejme na zdanlivé obycejné
véci, jakymi jsou spolecny pobyt
v prirodé a laska
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ZAVER

Nebyva zvykem, aby pekar, ktery se dal na drahu
laického psychologa mél jesté navic tu drzost, na-
psat pojednani, které jste méli moznost projit, pa-
trné az sem. Tato prace v zadném pripadé nechce z
autora délat odbornika. Slo pouze o sestaveni re-
flexi k tomu nejlepSimu, co v daleko odbornéjsich
souvislostech nabidli autofi ze seznamu pouzité a
doporucené literatury. TéSi mne, zZe si text prohléd-
la pani MUDr. Zuzana Chudobova (viz, jeji pripis na
zacCatku této knizky) a zjednala v nékterych ohle-
dech v daném materialu potrebny poradek a nako-
nec také ochotné doporucila k vydani. Za jeji ocho-
tu, timto nelehkym tématem, sestavenym rukou
laika, se vUbec zabyvat, Upfimné& dé&kuji. Ur¢ité mi
to dodalo vice klidu i presvédceni, Zze knizka bude
mit pro nase posluchace jistou informacni hodnotu.
A k tomuto ucelu ma jeji predlozeny obsah slouzit
zejmeéna.

Béhem své triceti leté praxe v kontaktu s klien-
ty a rodi¢d s détmi, jsem se nesetnékrat setkal s
problémem umeét spravné verbalné podpofrit jejich
nelehky ukol, jestlize se rozhodli vénovat svému
nemocnému potomkovi a do toho jesté zvladat své
vlastni problémy, které se dostavaji patrné kazdé
dvojici, kdyz se tedy zavazala ke spoleCnému Zivo-
tu. Proménlivost socialniho zivota s jeho environ-
mentalnimi naroky je jiz zrejmou komplikaci, ovliv-
nujici nase zdravi. Ti, kdo takové naroky, casto v
extrémnich pfipadech nemocnosti na sobé pocituji
a zakousi jako prvni, jsou nase déti a seniofi.
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Kazda nemoc ma svoji pricinu. Mnohdy je vsak
Clovék ponizen naprostou neschopnosti,
se ji dopatrat.

42



Détska psychiatrie a neuropatologie - zaklady syndromologie...

LITERATURA:

10.

11.

12.

Menkes J.H., Sarnat H.B., Maria B.L.: Détska neuoro-
logie, sv. I.-II., Praha, (Triton) 2011.

Dylevsky I.: Anatomie ditéte, sv. I.-II., Praha (CVUT)
2014 - 2017.

Schubert Ch.: Psychoneuroimunologie und Psycho-
therapie, (Schattauer) Stuttgart 2015.

Nestler E. et al.: Molekularna neuropsychofarmakolo-
gia, zaklady klinickych neurovied, Trencin 2012.

. Victor M., Ropper A.H.: Principle of Neurology, (Inter-

national Edition Mc Graw-Hill) USA 2001.

Rohkamm R.: Taschenatlas Neurologie, Stuttgart
(Thieme) 2009 (a novéjsi vydani a edice této rady
ucebnic).

Oxford Handbook of Psychiatry (Semple D., Smyth
R.) Thirth Edition (Oxford University Press) 2016 (a
dalsi odborna literatura téchto kapesnich, avsak mi-
moradné informativnich materiald z oboru neurologie,
vyzivy a dalSich).

Kulistak P. a kol.: Klinickd neurologie v praxi, Praha
(Karolinum) 2017.

. Ambler Z.: Poruchy perifernich nervl, Praha (Triton)

2013.

Hosak L., Hrdlicka M., Libiger J., et al.: Psychiatrie a
pedopsychiatrie (rovnéz celé v anglické verzi pro za-
hrani¢ni studenty a doktoranty), Praha (Karolinum)
2015/2016.

Vanéckova M., Seidl Zd.: Roztrousena skleréza a
onemocnéni bilé hmoty v MR zobrazeni, Praha (Mlada
fronta) 2018.

Petrovicky P.: Klinickd neuroanatomie CNS s apliko-
vanou neurologii a neurochirurgii, Praha (Triton)
2008.

43



Détska psychiatrie a neuropatologie - zaklady syndromologie...

© Adamec Jiri

DETSKA PSYCHIATRIE
A NEUROPATOLOGIE

ZAKLADY SYNDROMOLOGIE
PRO NEKLINICKE PORADENSTVI

Adamec Jifi - Filosoficky seminar - Katedra teorie
Neprodejny vytisk.
2019
A6, 100 vytisk{

ISBN 978-80-87234-79-2

44




