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Terapeutické moznosti poruch hybnosti
u Huntingtonovy nemoci
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Huntingtonova nemoc je neurodegenerativni onemocnéni projevujici se mnoha motorickymi, behavioralnimi a kognitivnimi symptomy.
Hlavnimi poruchami hybnosti jsou nejen mimovolni pohyby, ale také poruchy volni motoriky, které ¢asto zavazné omezuji funkéni kapa-
citu pacienta. Na symptomatickou Ié¢bu chorey je doporucovana fada Iékd, jejichz uc¢inky na poruchy hybnosti vsak nejsou dostate¢né
komplexné prostudovany. K nejvice uzivanym preparatéim patfi: tiaprid, risperidon, haloperidol, tetrabenazin, amantadin a klonazepam.
Spravna a vcasna diagnostika poruch hybnosti, znalosti vlastnosti Iéka a stanoveni redlnych Ié¢ebnych cild minimalizuji rizika spojena
s [é¢bou a zlep3uji kvalitu zivota.
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Treatment of movement impairment in Huntington’s disease

Huntington’s disease (HD) is the autosomal dominantly inherited progressive neurodegenerative disease. The clinical picture of HD is
characterized by motor symptoms, behavioral changes and cognitive decline. The medication of HD is purely symptomatic, no causative
or disease-modifying therapies are available. The degree of choreatic dyskinesias can be ameliorated by antagonists of postsynaptic
dopamine receptors - antipsychotics (tiapride, risperidone, haloperidol etc.) or depletors of dopamine (tetrabenazine). Dystonic postu-
ring could be improved by amantadine. In rare juvenile cases with dominant rigidity and akinesia amantadine or levodopa could be
effective. Side effects, such as sedation, the negative impact on voluntary movements, cognitive functioning and quality of life, should
always be taken into account, assessed and carefully monitored. The authors provide personal experiences with the treatment of motor
impairment in HD.
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Uvod

Huntingtonova nemoc (HN) je autozomal-
né dominantné dédi¢né neurodegenerativni
onemocnéni projevujici se progresivni poru-
chou hybnosti, kognitivnich funkci a zménami
chovani (1).

Motorické projevy HN

Pro HN je pfizna¢ny mimovolni pohyb zva-
ny chorea (definice a podrobny popis viz nize).
U HN se objevuiji i jiné druhy mimovolnych po-
hybU, ale jako prvni je postizena volni motorika.

Poruchy volni motoriky

Volni pohyb Ize definovat jako zménu
polohy ¢3sti téla podle predem cilené napla-
novaného pohybového programu. Diskrétni
poruchy volni motoriky se objevuji jiz v presym-
ptomatickych stadiich HN, ale jesté neinterferuji
s pohybovymi aktivitami jedince. Postupné jsou
postizeny viechny Urovné volni hybnosti: od
planovani a spusténi motorického programu,
ptes plynulost, zacileni, rychlost a rozsah po-
hybu, pfiméfenou trajektorii, koordinaci a per-
zistenci (schopnost udrzet setrvalou polohu)
aZ po ukonceni volniho pohybu. Poruchy volni

motoriky, pokud nejsou alterovany medikaci,
patii k nejcitlivéjsim ukazateldm progrese ne-
moci (2, 3).

Interferenci mimovolnych pohybt s volnimi
volni pohyby mohou pUsobit pfehnané, vystred-
né az teatralné. V pokrocilych stadiich HN jsou
volni pohyby ztiZeny nardstajici akinezi a rigiditou.
Tézky parkinsonsky syndrom se rozviji v pokro-
Cilych stadiich HN (tzv. sekunddrni Westphalova
varianta). U juvenilnich forem HN parkinsonsky
syndrom obvykle patfi k prvnim a dominujicim
poruchdm hybnosti (tzv. primarni Westphalova
varianta). S progresi nemoci se rozviji i poruchy
sledovacich a sakadickych ocnich pohybd, ar-
tikulace, polykani a posturdlni instabilita s pady.

Mimovolni pohyby

Chorea je obvykle prvnim napadnym hyb-
nym neurologickym pifznakem, ktery je i nezfidka
voditkem k spravné diagndze. Choreatické pohyby
jsou definovany jako mimovolni, rychlé, nepravidel-
né a ndhodné se vyskytujici pohyby réiznych ¢asti
téla, zpravidla s akrdInf pfevahou. Chorea mUze
postihovat kterékoliv kosternf svalstvo, a proto jejf
manifestace mdze byt velmi pestra. Zpocatku se
mohou vyskytovat jen drobné izolované zasku-

by mimického svalstva nebo na akrech koncetin,
a proto mohou byt zaménovany s nadmeérnou
gestikulaci nebo tiky. Chorea stejné jako ostatni
mimovolni pohyby ma tendenci se akcentovat
stresem a naopak tlumit relaxaci. Nékteff pacienti
maji tendenci pohyby maskovat pseudoucelnymi
pohyby (parakineze), jako napfiklad: Uprava Ucesu,
strkani rukou do kapes, pokladani rukou na boky,
hornich koncetin kfizmo na hrud' nebo kiizenf
dolnich koncetin v sedu apod. Néktefi pacienti si
neuvédomujf ani intenzivni dyskineze (@anozogno-
zie) nebo jsou k nim lhostejni.

V obliceji se chorea projevuje zvedanim
obodf, mrkanim, perioralnimi dyskinezemi mi-
mického i zvykaciho svalstva. Jazyk se mUze
pohybovat i pfi zavienych Ustech a pacient
mUZe mit potize udrzet vyplazeny jazyk v klidu
nebo jej i jenom vypldznout (tzv. pfiznak jazy-
ka). Postizeny se mize nechténé kousnut do
jazyka nebo tvare. S progresi nemoci se objevuji
nestrukturované zvukové fenomény pfipomi-
najici jednoduché vokalni tiky, poruchy fonace,
artikulace a dysfagie. Dyskineze kr¢niho svalstva
zpUsobuji kyvavé pohyby hlavou. Ramena se
mohou rychle a trhavé i asymetricky zvedat tak,
Ze pfipominaji myoklonické zaskuby. Na hornich



koncetinach chorea obvykle za¢ind na prstech
jako drobné zaskuby pfipominajici nervozitu
a pohravani s prsty. Pozdéji se manifestuje jako
flexe a extenze v z&pésti a lokti. Intenzivnéjsi
dyskineze mohou interferovat s jemnymivolni-
mi pohyby (pitf, stravovani, psani). Vlozime-li své
prsty do pacientovych dlanfa on usilovné sevfe
ruce v pést, v prstech ucitime choreatické zasku-
by, nepravidelné kolisani intenzity stisku (pfiznak
stisku ruky, priznak dojicky). Chorea na trupu se
objevuje vétsinou az v rdmci UpIné generalizace
choreatického syndromu. Dyskineze trupového,
panevniho a kofenového svalstva dolnich kon-
Cetin mohou pfipominat koitalni pohyby. Na
dolnich koncetindch rovnéz chorea diskrétné
zacind na prstcich. Rychla dorzéini extenze pal-
ce nohy zdanlivé pfipomind Babinského reflex.

Pfi stoji a chdzi mize byt baze rozsitena.
Pacient s intenzivnéjsi choreou mUiZe mit pro-
blémy stat na misté, odchylovat se do stran
pfi chlizi, pfipadné i padat. TéZka chorea mlze
vertikalizaci a chlizi znemoziovat.

S progresi nemoci mé chorea tendenci ge-
neralizovat, zvysovat svoji amplitudu i frekvenci
vyskytu. Mimovolni pohyby mohou byt poté
invalidizujicf a ohrozujici. V pokrocilych stadiich
chorea ustupuje, pfipadné zcela vymizi, a za¢ina
se objevovat dystonie, zvyraznuje se bradykine-
ze a pfidava se rigidita. Symptomaticka lécba
mUze choreu maskovat a naopak potencovat
bradykinezi a rigiditu.

Balismus je stereotypni mimovolni pohyb
velké amplitudy zpUsobeny zaskuby kofenového
svalstva koncetin s rotacni slozkou. Balistické dyski-
neze se u HN vyskytuji vzacné, spise v pokrocilych
stadiich nemoci nebo pfi dekompenzaci stavu.

Stereotypie jsou choreatiformni, repetitivni,
avsak stereotypni mimovolni pohybové sekven-
ce. Nékdy mohou pfipominat ucelné pohyby.
Ve vétsiné pfipadl se objevuji v cirkumoralni
oblasti. Stereotypie mohou byt také indukova-
ny terapif, nejcastéji antipsychotiky (polékovy
extrapyramidovy syndrom).

Dystonické dyskineze jsou pretrvavajicl
mimovolni kontrakce jednotlivych svald nebo
svalovych skupin ¢i svalové stahy delsiho trvani
pusobici krouceni a opakované pohyby nebo
abnormalnf postaveni postizenych asti téla. Volnf
pohyby jsou ruseny nadmérnymi stahy zucast-
nénych svall a zapojovanim svalovych skupin
normalné se na daném pohybu nepodilejicich.
U HN se dystonie nejcastéji manifestuje jako
vnitini staceni ramen, svirdni rukou v pést, flexe
v kolenou pfi chdzi a inverze nohou. Dystonie
se zacind objevovat u HN vétsinou az ve stfedné
pokrocilych stadifch a narlsta s jejf dalsi progresi.

U juvenilnich forem HN a u osob s klinickym po-
¢atkem pred 30. rokem Zivota mUze byt ¢asnym
a dominujicim pfiznakem. Dystonie mUze také
byt &isté nezddoucim Ucinkem antipsychotik ane-
bo antipsychotika mohou dystonii akcentovat.

Myoklonus je mimovolni rychly svalovy
zaskub (pozitivni myoklonus) ¢i ndhlé a kratko-
dobé prerusenivolni svalové kontrakce (negativ-
ni myoklonus). Mdze se vyskytovat izolované ¢i
repetitivné. Myoklonus je relativné vzacnym pfi-
znakem HN - nejcastéji pozorujeme predevsim
negativni myoklonus, jako napt. podklesavanf
v kolenou. Kortikdlni myoklonus se objevuje
u juvenilnich variant a mladsich osob s HN.

Tiky jsou spontdnni, stereotypné, nepravidel-
né, vétsinou rychle se opakujici neucelné pohyby
nebo zvuky, které mohou byt jednoduché nebo
komplexni. Tikdm predchazi nutkéani k jejich pro-
vedeni, po kterém dochdzi k docasné ulevé. Tiky
jsou vlli docasné potlacitelné, ale pfitom stoupa
intenzita nutkanf k jejich realizaci. Tiky se u HN
vyskytuji pomeérné vzacné jako nativni piiznak
HN. Také mohou byt indukovany antipsychotiky.

Akatizie je komplexnf psychomotoricky projev,
charakterizovany proZivanim psychického dyskom-
fortu a nutkavym hybnym neklidem. Pro akatizii
je ptiznacné prechdzeni po mistnosti, frekventnf
vstavani a sedani, tfeni si dlani o tvare apod. Akatizie
je polékovym extrapyramidovym syndromem.

Farmakoterapie poruch hybnosti

Ve vyspélych statech se k potlaceni cho-
reatickych pohybd pouzivé fada 1ékl. Mnoha
doporuceni jsou podporena vysledky klinickych
studif s riznym designem, poc¢tem pacientl
a s odlisnym zpdsobem méreni efektu lécby.
Mnohdy je Uspésnost lé¢by posuzovana jen
podle efektu na choreu, ale nejsou systematicky
sledovény ucinky na volni motoriku a vliv na
kvalitu Zivota. Preference nékterych preparatl je
ovlivnéna i lokalnf lékovou politikou a nezfidka je
zalozena na nékolika kazuistickych pozorovanich
nebo subjektivnich dojmech lékard. Burgunder
publikoval pfehledné schéma doporucenych
postupl pfi terapii HD uZivané v Evropé (4).
Podobné schéma doporucenych postuptl je
uvedenoiv dalsich publikacich (5, 6). V nasledu-
jicim prehledu, rovnéz ovlivnéném empirickou
zkuenosti, jsou uvedeny léky, které jsou v Ceské
republice dostupné a jejichz uzivani k 1é¢bé po-
ruch hybnostije alespon ¢astecné odivodnéné.

Tiaprid

Tiaprid je atypické antipsychotikum ze sku-
piny substituovanych benzamidd, které blokuje
presynaptické i postsynaptické D, a hlavné D,
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receptory prevazné v mezolimbické a mezokor-
tikalni oblasti. Ma velmi malou afinitu k ostatnim
dopaminovym, adrenergnim (a1, a2), histamino-
vym a muskarinovym receptordm (7).

Existuji dvé dvojité zaslepené studie pro-
kazujici priznivy efekt tiapridu na choreu (8, 9).
U HN se tiaprid bézné pouziva i pfi iritabilité,
agitovanosti, agresivité a deliridznich stavech.
Tiaprid zmirmuje Uzkostné stavy a lze ho po-
uzit v indikovanych pfipadech i pfi insomnii.
Antipsychotické Ucinky tohoto preparatu nebyly
prokézany. Tiaprid vétSinou nezhorsuje vigilitu
a kognitivn{ vykon ani i u dementnich pacient(
a ma minimum lékovych interakci (10).

Tiaprid titrujeme pozvolna, nasazujeme
vétdinou 50mg/den a po 3-5 dnech navysu-
jeme denni davku podle efektu a tolerance do
3% 100-200 mg. Pokud jsou davky vyssi nez
600 mg/den malo uc¢inné, Ize vyzkoudet kom-
binaci s tetrabenazinem nebo pfejit na mono-
terapii risperidonem.

Risperidon

Atypické antipsychotikum risperidon anta-
gonizuje dopaminové (D, D,, D,), serotoninové
S, adrenergni (al, a2) a mimé histaminové re-
ceptory. Blokada D, receptor(i je selektivni pro
limbickou a tuberoinfundibularni oblast (11, 12).

Risperidon je vhodny pro intenzivni a invali-
dizujici choreatické syndromy (13). Je velmi Ucin-
ny pfi psychomotorickém neklidu, iritabilité, ag-
resivnim chovani, psychotickych a deliriéznich
stavech u HN, zmirfuje i Uzkostné a depresivni
projevy (14).V porovnani s tiapridem md risperi-
don sedativnéjsi ucinky a vyssiincidenci apatie
a riziko vyskytu polékovych extrapyramidovych
syndromd. Blokdda al-adrenergnich recepto-
r mUze zpUsobovat hypotenzi a tachykardii,
zejména na pocatku lé¢by. Eventudini zvyseni
télesné hmotnosti je u HN vétsinou vyhodou.

Lécbu chorey zacindme vecerni davkou 0,5mg
risperidonu. Podle Ucinku a tolerance dennf dav-
ku zvySujeme o 0,5-1 mg kazdych 5 dnf, obvykle
ve dvou dennich davkach. Ma-li ranni davka vy-
raznéjsi sedativni efekt, je lepsi podat maximum
davky vecer nebo podat vecer celou davku. Bézné
antidyskinetické davky se pohybuiji od 0,5mg do
6mg. Pfi davkach risperidonu nad 12mg mohou
prevazovat nezadouci Ucinky. Je-li jeho efekt ne-
dostatecny, Ize ho kombinovat s tetrabenazinem
nebo pfejit na monoterapii haloperidolem.

Haloperidol

Haloperidol je klasické incizivni antipsycho-
tikum z butyrofenonové skupiny, které blokuje
zejména D, méné pak D, D, a D, postsynaptické
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dopaminové receptory. Preparat ma mirné anti-
cholinergni Gcinky a nizkou afinitu k al-adreno-
receptordm, histaminovym H, a muskarinovym
receptorlim (15, 16). Haloperidol je obvykle in-
dikovan k potlacenf agitovanosti, agrese, deliri-
6znich stavi a floridnich psychotickych stav(.

Haloperidol ma& z antipsychotik pravdépo-
dobné nejsiingjsi antichoreatické ucinky, ale jeho
uzivanije také spojeno s ¢astejsim vyskytem po-
lékovych extrapyramidovych syndrom( a rizikem
rozvoje maligniho neuroleptického syndromu
(MNS) (17). Nezanedbatelné jsou také jeho se-
dativni ucinky, negativni efekt na polykani a fec.
Podobné jako u risperidonu je nutné kontrolo-
vat QT interval a pfiznaky hyperprolaktinemie.
Lék mUze byt rizikovy u nemocnych s demenci.
Z antichoreatické indikace haloperidol titrujeme
velmi pozvolna pro minimalizaci rizika rozvoje
zminénych nezddoucich U¢inkd a také nadmérmé
sedace, apatie a deprese. Napfiklad od 0,75mg
vecer a navysujeme davku po 5 dnech 0 0,75mg
podle tolerance a efektu ve 2-3 dennich davkach.
Celkové denni davky okolo 10mg a vyse mohou
vést ke zhorsenf stability stoje a chlize.

Dalsi antipsychotika

V nékterych zemich se pouZivaji na choreu
i jind antipsychotika - sulpirid (max. 600 mg),
olanzapin (max. 20 mg/den), quetiapin (max.
400 mg/den), aripiprazol (max. 30 mg/den).
V Ceské republice tyto preparaty u HN obvykle
indikuje psychiatr na rezistentnf poruchy cho-
vani.

Tetrabenazin

Tetrabenazin (TBZ) je chinolizinovy derivat,
ktery reverzibilnf inhibici zpétného vychytavani
serotoninu, noradrenalinu a zejména dopaminu
do presynaptickych vezikul zvysuje degradaci
neurotransmiter( v cytoplazmeé. TBZ soucasné
plsobi jako slaby antagonista dopaminovych
D, receptord. TBZ se vaze prevazné v kauda-
tu, putamen a ncl. accumbens. Samotny TBZ
ma relativné malou biologickou dostupnost
v porovnani s jeho pfimym metabolitem alfa
dihydrotetrabenazinem.

TBZ se v zahrani¢i pouziva k [é¢bé chorey
u HN jiz mnoho let (4-6, 19, 20), ale také dysto-
nie, myoklonu, tikl v rdmci syndromu Gilles de
la Tourette a polékovych extrapyramidovych
syndromU (21). TBZ je na zadkladé vyse uvede-
nych studif jedinym Iékem, ktery byl doposud
oficidlné schvalen pro terapii chorey u HN, a to
v USA v r. 2008 a v Evropé v r. 2010. V Ceské
republice je od r. 2014 v indikaci chorey u HN
hrazen pojistovnami.

Pfilécbé TBZ nebyl pozorovén rozvoj tardiv-
nich dyskinezf a tfesu, vyskyt NMS byl zazname-
nan pouze ojedinéle, jinak spektrum ostatnich
nezadoucich Ucinkl je podobné jako u antipsy-
chotik. Mezi nej¢astéjsi nezadouci Ucinky se fadf
sedace, deprese, parkinsonizmus, akatizie a in-
somnie. Pfedevsim na depresivni symptomy je
nutné u nemocnych lé¢enych TBZ vzdy myslet,
pravidelné jejich vyskyt monitorovat a pfi jejich
vyskytu zvazovat nasazenf antidepresiv ¢i jeho
vysazen/. V klinickych studiich s vétsim poctem
pacientl vsak tézké deprese se sebevrazed-
nymi pokusy nebyly zaznamenany (18, 19, 22).
Také vysledky z prospektivni studie COHORT
naznacuji, ze incidence deprese v souvislos-
ti s uzivanim TBZ neni vysokd (23, 24). Podle
nékterych pozorovani TBZ 1épe toleruji osoby
mladsi 50 let, s vyssim vékem stoupa riziko roz-
voje parkinsonského syndromu (19, 22). Riziko
vzniku komplikacf je vy3si u nezalécené deprese,
depresivnich epizod vanamnéze, psychéz, agre-
sivniho chovania u osob nespolupracujicich (4).

Vyskyt a intenzita nezddoucich tcinkd jsou
vétsinou zavislé na davce TBZ. Relativné kratky
polocas (pfiblizné 4 hod) a reverzibilni efekt
snizuji riziko kumulace farmaka.

Pacientlim s HN doporucujeme pomalejsi
a prehlednéjsi titraci, nez je uvedena v pfibalo-
vém letdku. Za bezpecnou Ize povazovat titraci
od 12,5mg/den a déle po 7 dnech navysovat
davku o 12,5mg, rozdélené ve 3 dennich dav-
kach. Klinicky efekt je patrny pfi 50-75mg TBZ.
Pokud nedochazi alespor’ k ¢aste¢nému zlepseni
na ddvce 100 mg/den, nelze ani od dalsiho navy-
Senf ocekdvat zasadni pozitivni Ucinek. Tolerance
TBZ je velmiindividudInf a je nutné ve fézi titrace
pacienta peclivé sledovat. Kmonoterapii TBZ jsou
zejména vhodni pacienti mladsi, v pocatecnich
a stfedné pokrocilych stadiich nemoci. TBZ je tfe-
ba vysazovat postupné kvdli riziku rozvoje MNS.

Levodopa

V literatufe je opakované doporucovano
pouzitl levodopy k Ié¢bé akineticko rigidniho
syndromu u HN, ale vysledky jsou jen vzacné
uspokojivé (25, 27). Levodopu je nutné titrovat
alespon do 1 g/den a Ucinek vyhodnotit nejdrive
po mésici na této davce. V pfipadé pochybnostf
je dobré levodopu postupné vysadit, a pokud
se do 10 dnli nedostavi zhorSeni, nema cenu
v [é¢bé pokracovat.

Amantadin

Amantadin sulfat, antivirotikum ze skupiny
cyklickych amind, je nekompetitivni antagonis-
ta glutamédtovych N-methyl-D-aspartatovych

receptorl. Amantadin ¢astecné funguje jako
agonista dopaminovych receptortia maimirny
anticholinergnf efekt (28). Antichoreatické tcinky
nejsou jednoznacné ovefené (4-6, 29). U nékte-
rych nemocnych se miZze zlepsit dystonie ¢i
choreodystonie, poruchy stability stoje a chlze.
Amantadin mUze pravdépodobné snizovat i vy-
skyt polékovych extrapyramidovych syndromd.
Amantadin Ize vyzkouset i v 1é¢bé akineticko
riginfho syndromu u HN (30). Mezi nezddou-
ci uc¢inky amantadinu patfi moznost zhorseni
kognitivniho vykonu, rozvoje psychotickych
a deliriéznich stavli a mocové retence zejména
pfi benignf hyperplazii prostaty. Nepodavéme
jej ve vecernich hodinach, vede ¢asto kinsomnii.
Amantadin nasazujeme v davce 100 mg rano
a po tydnu navysujeme o 100mg do dav-
ky 2x200mg. Od davek vyssich nez 500mg/
den nelze ocekdvat dalsi signifikantni zlepseni
hybnosti a vyznamné také roste riziko vyskytu
nezddoucich G¢inkd. Rozdil u¢inku amantadi-
nu chloridu a amantadinu sulfatu neni zndmy.
Amantadin Ize kombinovat s antipsychotiky,
tetrabenazinem i benzodiazepiny.

Benzodiazepiny

Ueinky benzodiazepin(i jsou obecné zpro-
sttedkovany benzodiazepinovymi receptory,
které potencujici GABAergni transmisi. U HN
je nejvice pouzivén klonazepam, ktery ma
stfedné rychly ndstup Ucinku i polocas eli-
minace. Ma prokazatelné antichoreaticky
(31), antimyoklonicky a myorelaxa¢ni efekt.
Vétsinou ho nepodévdme v davkach pre-
kracujicich 6mg/den. Antichoreaticky a anti-
myoklonicky efekt ma oxazepam i diazepam.
Benzodiazepiny snadno zpUsobuji nadmér-
nou sedaci, snizenf svalového tonu (moco-
vd inkontinence), zhorsujf toaletu dychacich
cest, posturdlni instabilitu, kognitivni vykon
a vedou k zavislosti. Proto se benzodiazepi-
ny pouzivaji pouze v kombinaci s ostatnimi
antichoreatickymi Iéky, jejichz Gcinky se vak
mohou vzajemné i negativné potencovat.
Benzodiazepiny je nutno vysazovat velmi po-
malu - ndhlé vysazeni vede prakticky vzdy
k abstinen¢nimu syndromu.

V nésledujicim schématu se snazime defi-
novat zakladni lé¢ebny algoritmus pouzivany
na nasem pracovisti — viz Obr. 1.

Dalsi moznosti terapie

Prestoze neexistujf systematické studie za-
byvajici se efektem rehabilitace poruch hybnos-
ti u HN, pozitivni vliv fyzioterapie je v klinické
praxi patrny. Podnécovani pacienta k rdznym



aktivitdm prodluzuje jeho funkéni schopnosti.
Kompenzacni strategie a pomUcky, bezbarié-
rové bydleni mohou zajistit lepsi a bezpecnéjsi
mobilitu, sobéstacnost, polykani a komunikaci.
K témto aktivitdm je zapotfebi motivovat i rodin-
né prislusniky a pecovatele. Spoluprace pacienta
se odviji od jeho psychického stavu, ktery Ize
do jisté miry stabilizovat psychofarmaky, a jeho
kognitivniho deficitu. Nékdy v3ak veSkeré snahy
selhavaji pro apatii pacienta.

Pro HN je typicky multifaktoridiné podminé-
ny zvyseny metabolicky obrat. Vahovy Ubytek
je povazovan za negativni prognosticky faktor.
Pokud nebude mit pacient adekvatni pfijem
energie a zivin v pfijatelné formé, bude unaveny,
apaticky, slaby, ztraci svalovou hmotu, a tedy
i sobésta¢nost a narUstaji rizika z nedostatku
pohybu a malnutrice.

Zaveér
Mimovolni pohyby, pokud jsou mirné, ob-
vykle pacienta neinvalidizuji. Proto je zddouci

pred zapocetim symptomatické terapie zjistit
postoj pacienta k poruchdm hybnosti. Nezfidka
se stava, Ze pacientovi mimovolni pohyby v se-
beobsluze nevadf a jsou spise spolec¢enskym
problémem nebo zneklidriuji rodinné pfislusni-
ky. Neobratnost v béznych dennich aktivitach je
vice zplsobena poruchami volni motoriky, které
léky pfilis zlepsit nelze. Nasazenti jakéhokoliv [éku
s antidyskinetickym tcinkem mUze v kone¢ném
vysledku znamenat zhorseni nejen hybného sta-
vu, ale také psychického stavu veetné kognitiv-
niho vykonu a funkeni kapacity. Choreu je nutné
symptomaticky lécit v okamziku, kdy pacienta
obtézuje anebo interferuje s dennimi aktivitami.
Vhodnd je pozvolna titrace za peclivé monito-
race hybného, psychického a funkéniho stavu
a spolupréce pecujicich osob. Pii kazdé kontrole
je nutné vyhodnocovat nejen charakter, inten-
zity, distribuci dyskinezi, ale také poruchy volnf
motoriky, posturdlnf instabilitu, dysartrii, pfimé
i nepfimé zndmky dysfagie a rigiditu. Pokud
stdvajici terapie ani po 2-3 mésicich nevede

Obrazek 1. Doporuceny postup pro symptomatickou lécbu chorey u Huntingtonovy nemoci

Chorea, kterou chceme lédit
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k jasnému zlepseni, je Zadouci zmeénit strategii
aneucinné Iéky vysadit. V pfipadé, Ze se neuro-
logovi nedafi uspokojivé zlepsit psychicky stav
pacienta, mél by spolupracovat s psychiatrem.
Prdce byla podporena projektem 7F14308
Czech'Norwegian Research Programme, COST
CZ LD15099 a PRVOUK-P26/LF1.
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