Kurs 1. Choroby uktadu pozapiramidowego — wybrane zagadnienia

Fenomenologia zaburzen ruchowych
(prezentacje wideo)
Phenomenology of motor disorders (video prezentation)
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Symptomatologia towarzyszaca chorobom uktadu poza-
piramidowego jest bardzo bogata. Objawy dzieli sie na
przebiegajace z nadmiernag ilo$cia ruchu, czyli hiperkinezy
(wszystkie ruchy mimowolne, takie jak dystonia, drzenie,
mioklonie, tiki, plasawica, balizm) oraz ze zubozeniem ru-
chowym — hipokinezy (na przyktad spowolnienie w par-
kinsonizmie). Nalezace do hiperkinez ruchy mimowolne,
lub inaczej dyskinezy, sg zwykle widoczne u pacjenta
w spoczynku, czesto nasilajg sie w trakcie wykonywania
czynno$ci, moga wystepowaé napadowo lub pod wply-
wem bodZca i znikajg w czasie snu. Przedmiotem poniz-
szej prezentacji bedzie charakterystyka poszczegélnych
zaburzen ruchowych: parkinsonizmu, dystonii, drzenia,
mioklonii, tikéw, plasawicy oraz balizmu.

Parkinsonizm jest zespolem objawéw wystepujacych
w réznych schorzeniach, miedzy innymi w idiopatycznej
chorobie Parkinsona, na ktéry sktadaja sie drzenie spo-
czynkowe, sztywno$¢ mieéni oraz spowolnienie ruchowe.
Inne objawy ruchowe, jakie wystepuja w zespolach par-
kinsonowskich, to zaburzenia chodu i postawy oraz dyz-
artria. Objawy parkinsonizmu moga wystepowaé miedzy
innymi w idiopatycznej chorobie Parkinsona, postepuja-
cym porazeniu nadjadrowym, zaniku wieloukladowym,
zwyrodnieniu korowo-podstawnym, chorobie rozsianych
cial Lewy’ego, chorobie Wilsona, zwapnieniu jader pod-
stawy (zesp6l Fahra), niektérych ataksjach rdzeniowo-
-mézdzkowych, jak réwniez w zespotach wtérnych (pole-
kowych, toksycznych, metabolicznych, naczyniowych,
pourazowych, w przebiegu wodoglowia normotensyjnego
czy guza mozgu).

Charakterystyczne cechy drzenia parkinsonowskiego:
* jednostronny poczatek;

* wystepowanie w spoczynku (ustepuje podczas ruchéw
dowolnych);
* najwieksze nasilenie w dystalnych czesciach konczyn

(krecenie pigutek);

» gtala czestotliwo$é (4-6 Hz);

* nie obejmuje glowy.
Typowe cechy sztywnosci parkinsonowskiej:

* plastyczny charakter (typu olowianego drutu);

* czesto naktadajace sie drzenie spoczynkowe powodu-
jace charakterystyczny objaw ,,kola zebatego”;

* objecie wszystkich miesni, zaréwno osiowych, jak i mies-
ni koniczyn;

* objaw poduszki powietrznej (sztywno$¢ miesni karku

i szyi);

* charakterystyczna sylwetka — przodopochylenie.

Trzeci podstawowy objaw — spowolnienie ruchowe,
charakteryzuje sie:

e spowolnieniem ruch6w dowolnych;

e trudnosciami w inicjacji ruchu dowolnego;

* trudnosciami w jednoczesnym wykonywaniu dwéch
czynnosci lub w szybkiej zmianie wykonywanej czyn-
nosci;

* hipomimia: twarz maskowata (niewyrazajaca emocji),
rzadkie mruganie;

e spadkiem amplitudy ruchu (np. mikrografia).
Zaburzenia postawy i chodu wystepujace w przebiegu

choroby Parkinsona sg konsekwencja podstawowych ob-
jawéw ruchowych i charakteryzuja sie przodopochyle-
niem sylwetki, chodem drobnymi krokami, trudno$ciami
w inicjacji i zatrzymaniu chodu, utratg wspétruchéw (brak
balansowania koniczyn podczas chodzenia) oraz w zaawan-
sowanej fazie choroby utrata réwnowagi i upadkami. Cho-
roba Parkinsona charakteryzuje si¢ dobra odpowiedzia na
leczenie dopaminergiczne (dobra odpowiedz na lewodo-
pe jest jednym z kryteriéw rozpoznania). Typowe powi-
ktania ruchowe, wiazace sie z postepem choroby i stoso-
wanym leczeniem, to dyskinezy plasawicze, ktére moga
mie¢ czasami bardzo dramatyczne nasilenie (swoim wy-
gladem przypominaja klasyczna plasawice). Wystepujace
od poczatku upadki i zaburzenia réwnowagi, szybka pro-
gresja objawow, otepienie i objawy psychotyczne na po-
czatku choroby, staba lub brak reakcji na leczenie, inne,
dodatkowe objawy (piramidowe, mézdzkowe, apraksja
otwierania powiek), moga Swiadczy¢ o tym, ze mamy do
czynienia z atypowym parkinsonizmem, a nie idiopa-
tyczna chorobg Parkinsona.

Dystonia to dynamiczne zaburzenie napiecia migénio-
wego — glowy, tutowia oraz koniczyn, z mimowolnymi,
przetrwalymi skurczami migsni. Moze by¢ zar6wno od-
dzielng jednostka chorobowa, jak i objawem innej choro-
by. Dystonie dzielimy na uogélnione, segmentalne, poto-
wicze i ogniskowe. Charakter uogélniony maja zwykle
dystonie uwarunkowane genetycznie (od DYT 1 do DYT 15),
ktére rozwijaja sie zazwyczaj w pierwszych 3 dekadach
zycia. Dystonia uog6lniona polega na wystepowaniu prze-
trwalych, powtarzajacych sie skurczéw miesni na prze-
mian z obnizonym napieciem, powodujacych skrecajace
ruchy réznych czesci ciata, czesto nieprawidtowa postawe
oraz trudnosci w chodzeniu. Przyktadem dystonii segmen-
talnej jest na przyklad krecz karku z zajeciem konczyny
goérnej, na przyklad unoszeniem barku. Dystonia polowi-
cza obejmuje zazwyczaj konczyne goérna i dolna po jednej
stronie ciata i jest zwykle wtorna do strukturalnego uszko-
dzenia mézgu (na przyktad po przebytym udarze). Dysto-
nie ogniskowe charakteryzuja sie pézniejszym wiekiem
zachorowania (najczesciej 4.-6. dekada) i sa zazwyczaj spo-
radyczne. Charakterystyczna cecha dystonii ogniskowych
jest to, ze ruchy mogg na chwile ustapi¢ pod wplywem bodz-
cow dotykowych. Najczesciej wystepuje krecz karku, ktory
polega na skreceniu, pochyleniu i/lub zgieciu do przodu
lub do tytlu glowy i szyi. W chorobie tej zajete jest wiele
mieéni szyi oraz dochodzi do uniesienia i przemieszczenia
barku po stronie, w ktéra skierowana jest broda. Inna dys-
tonia ogniskowa — kurcz powiek, polega na skurczach mie-
$ni okreznych oczu, ktére maja poczatkowo charakter cze-
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stego mrugania, a péZniej doprowadzaja do zaci$niecia sie
powiek. Objawy moga fluktuowac, majg na nie wptyw bodz-
ce zewnetrzne czy wykonywane czynnosci. Kurcz powiek
nalezy réznicowaé z polowiczym kurczem twarzy, ktéry
jest w wiekszosci przypadkéw jednostronny i polega na
rytmicznych skurczach mieéni unerwianych przez nerw
twarzowy. Inne dystonie ogniskowe, takie jak kurcz pisarki
czy dystonia krtaniowa, wystepuja znacznie rzadziej.

Drzenie jest niezaleznym od woli, rytmicznym lub nie-
rytmicznym, ruchem czesci ciata o charakterze oscylacyj-
nym. Jest jednym z czestszych objawéw uszkodzenia ukta-
du nerwowego wystepujacych u oséb dorostych. Drzenie
dzielimy na: spoczynkowe (rest tremor), pozycyjne (po-
stural tremor) oraz kinetyczne — wystepujace podczas ru-
chu (action tremor) czy zamiarowe (intention tremor).
Wsrdd czestszych rodzajow drzenia wymienia sie: drze-
nie fizjologiczne, samoistne, drzenie w chorobie Parkin-
sona, drzenie mézdzkowe, drzenie neuropatyczne, drze-
nie ortostatyczne i drzenie Holmesa.

Ocene drzenia utatwiajg: proby pozycyjne (ustawianie
dtoni, palcéw, préba z naczyniem wypelnionym ptynem),
badanie zbornosci, pisanie i rysowanie (na przyklad spi-
rala Archimedesa, drabina), badania pomocnicze: elektro-
miografia, akcelerometria, zapis filmowy.

Drzenie fizjologiczne ma charakter pozycyjny lub kine-
tyczny, czestotliwo$¢ — 8-12 Hz, nasila sie pod wplywem
emocji, czynnikéw zewnetrznych, lekow czy uzywek.

Drzenie samoistne, bedace odrebna jednostkg choro-
bowa, jest jedna z najczestszych przyczyn izolowanego
drzenia (0,4-6,7% populacji powyzej 40. rz.). Czesto wy-
stepuje rodzinnie. Dotyczy przede wszystkim konczyn
gornych (90%), gtowy (50%), mie$ni aparatu fonacyjno-
artykulacyjnego (30%), rzadziej koniczyn dolnych (15%).
U wigkszosci chorych obserwuje sie pozytywna reakcje
na alkohol. Drzenie ma charakter pozycyjny i zamiarowy,
czestotliwo$é drzenia 8-12 Hz. Nasila sie przy dluzszym
utrzymywaniu koniczyny w okreslonej pozycji lub przy
dtuzszym obciazeniu konczyny.

Drzenie parkinsonowskie (o typie — krecenia pigutek,
liczenia pieniedzy, krecenia kulek z chleba), z ruchami na-
wracania i odwracania w nadgarstku, zginania i prostowa-
nia w okciu, jest poczatkowo spoczynkowe, asymetrycz-
ne, czestotliwo$¢ — 4-6 Hz, przy wyciagnietych rekach po-
jawia sie zazwyczaj dopiero po pewnym czasie. Czesto wy-
stepuje takze drzenie brédki — rabbit phenomenon.

Drzenie mézdzkowe, wystepujace miedzy innymi
w stwardnieniu rozsianym, udarze mézdzku, ataksjach
rdzeniowo-mézdzkowych (SCA), ma charakter kinetycz-
ny i pozycyjny, czestotliwo$é 3—4 Hz. U chorych stwier-
dza sie takze dysmetrie oraz inne objawy zespotu mézdz-
kowego.

W réznicowaniu drzenia zawsze nalezy bra¢ pod uwa-
ge drzenie psychogenne. Charakteryzuje sie ono zlozonym
charakterem — drzenie pozycyjne, spoczynkowe, wyste-
pujace podczas ruchu, zmniejszeniem nasilenia objawéw
przy odwréceniu uwagi badanego, duza zmiennoscia cze-
stotliwosci i rytmu drzenia, czesto nieobecnoscia drzenia
palcéw; dopasowywaniem sie czestotliwosci drzenia do
czestotliwosci ruchéw dowolnych przeciwstronnej kon-
czyny. U chorych obserwuje sie zwiekszenie amplitudy
drzenia przy obcigzeniu konczyny.

Mioklonie sa nagtymi, szybkimi, niezaleznymi od woli
ruchami, trwajgcymi od 10-50 ms, czasami powyzej 100 ms.
Spowodowane sg przez krétkie skurcze mieéni, ich czesci
lub catych grup miesniowych (mioklonie dodatnie) lub przez
nagla, krotka przerwe w napieciu miesnia (z jego rozkur-
czem i zanikiem czynnosci bioelektrycznej), pojawiajaca sie
podczas tonicznego skurczu miesnia (mioklonia ujemna,
asterixis). Ze wzgledu na lokalizacje mioklonii dzielimy je
na: ogniskowe, segmentalne, uogélnione. Wyrézniamy tak-
ze: mioklonie fizjologiczne — uogélnione, wystepuja w okre-
sie przysennym, podczas snu oraz po ciezkiej pracy fizycz-
nej (mioklonig fizjologiczna jest takze czkawka), mioklonie
odruchowe — wystepujace po zadziataniu zewnetrznych
bodZcéw czuciowych, stuchowych, wzrokowych.

Mioklonie prowokowane ruchem to action myoclonus.
Ze wzgledu na lokalizacje uszkodzenia uktadu nerwowe-
go, ktére jest zrédtem mioklonii, dzielimy je na: korowe,
podkorowe, pozapiramidowe, pniowe, mézdzkowe, rdze-
niowe, obwodowe. Mioklonie korowe sg wynikiem zabu-
rzenia czynnos$ci kory czuciowo-ruchowej. Zazwyczaj sa
ogniskowe, szybkie, krétkie, nieregularne, czasem prowo-
kowane dzialaniem bodzca czuciowego. Mioklonie pnio-
we powstaja w wyniku zaburzenia czynno$ci uktadu siat-
kowatego — najczesciej w naczyniopochodnym uszkodze-
niu okolicy jader paramedialnych wzgérza oraz obszaru
jader: czerwiennego, zebatego i dolnego oliwki (tzw. tréj-
kata Guillaina-Mollareta). Mioklonie rdzeniowe — sa wy-
nikiem nieprawidlowych pobudzen w rdzeniu kregowym.
Mioklonie objawowe wystepuja w schorzeniach zwyrod-
nieniowych, spichrzeniowych, w encefalopatiach meta-
bolicznych, hipoksemicznych, w infekcjach uktadu ner-
wowego i chorobach prionowych, w zespotach paranowo-
tworowych (np: zespét opsoklonie-mioklonie), po urazach
moézgu, zatruciach, a takze jako powiktanie dzialania le-
kéw (np: etomidat, penicylina, fenytoina).

Ruchy plasawicze obejmuja przede wszystkim dosieb-
ne odcinki konczyn, tuléw, a takze glowe, szyje, miesnie
jezyka i krtani. Sa niecelowe, chaotyczne, czesto gwaltow-
ne, nakladaja sie na ruchy dowolne, dezorganizuja ich
przebieg (teatralna posta¢ dziwacznego plasu). Najczesciej
wystepuja w chorobie Huntingtona, w plasawicy Syden-
hama, moga wystepowac takze u kobiet w ciazy (chorea
gravidarum), jako powiklanie leczenia estrogenami, w wieku
podesztym (plasawica starcza), w przebiegu naczyniowe-
go uszkodzenia mézgu (nagly poczatek objaw6w), tocznia
ukltadowego oraz zespotu antyfosfolipidowego. Wyréznia
sie ponadto tagodna plasawice dziedziczna oraz neuro-
akantocytoze, w ktdrej poza ruchami plasawiczymi wy-
stepuja tiki, dystonia jezyka i napady padaczkowe.

Tiki to szybkie, mimowolne skurcze pojedynczych mie-
$ni lub ich grup, rytmiczne, powtarzajace sie w krétkich
odstepach czasu. Moga mie¢ charakter ruchowy lub gloso-
wy, prosty (np: mruganie, unoszenie ramion, chrzakanie)
lub zloZzony (np: samookaleczanie sie, podskakiwanie, wy-
powiadanie stéw lub zdan). Jezeli tiki przebiegaja szybko,
sg krétkotrwate, okreéla sie je jako ,kloniczne”, przy dluzej
utrzymujacym sie skurczu miesni, opisujemy je jako ,tiki
dystoniczne”. Tiki wystepuja czesciej u mezczyzn. Pojawiaja
sie w okresie dziecigcym. Po okresie dojrzewania nasilenie
objawoéw wyraznie si¢ zmniejsza. Stanowia podstawowy
objaw zespotu Gillesa de la Tourette’a. W schorzeniu tym
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maja charakter ruchowy i glosowy, niekiedy z mimowol-
nym wykonywaniem nieprzyzwoitych ruchéw (koproprak-
sja), powtarzaniem wulgarnych stéw (koprolalia), czasami
z powtarzaniem sléw (echolalia) lub ruchéw (echopraksja).
Nasilajg sie w czasie emocji.
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