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SOUHRN

Centralni pontinni myelinolyza (CPM) je vzacné neurologické onemocnéni definované jako symetricka demyeli-
nizace centralni ¢asti mozkového kmene. Tento stav, pavodné popisovany u chronickych alkoholikt trpicich mal-
nutrici, se muze vyskytovat v ramci realimentace u pacienti s hyponatrémii nebo hypokalémii. Jedna se o zavaz-
ny stav, jehoz mortalita dosahuje az 75 %. Méné zavazné a prognosticky piiznivéjsi formy jsou casto
nediagnostikovany. Kazuistika se zabyva piipadem 21leté pacientky s mentalni anorexii, u které doslo k rozvo-
ji CPM po rychlé upravé hyponatrémie, hypokalémie a hypochlorémie. Prubéh tohoto onemocnéni byl v tomto
piipadé ptiznivy.

Kli¢ova slova: centralni pontinni myelinolyza,osmoticky demyelizinaéni syndrom, poruchy ptijmu potravy,
mentalni anorexie.

SUMMARY

Sekot M., Dolezal O., Kmoch V., Krch F. D., Lakomy C., Papezova H., Seidl Z.:
Central Pontine Myelinolysis in Female Patient with Anorexia Nervosa

Central pontine myelinolysis (CPM) is neurologic disorder defined by symmetric demyelination of central base
of the cerebral stem. This condition originally described in chronic alcohol abusers suffering from malnutrition,
could be observed in patiens with electrolyte imbalance, where realimentation is needed. Until recently its out-
come was considered invariably poor if not fatal (75% mortality) . This case report describes CPM in a 21 year
old female patient with anorexia nervosa. This patient developed CPM afer rapid recovery of hyponatraemia,
hypokalemia and hypochloreamia. The course of this case report was favourable.
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UVOD

Centralni pontinni myelinolyza (CPM) je vzac-
né, ale velmi zavazné onemocnéni charakterizo-
vané poskozenim myelinu v mozkovém kmeni,
zejména v pontu, ale mohou byt postiZzeny i jiné
oblasti jako mesencephalon, bazalni ganglia
mozecku, vzacné oblast kortexu a hipokampu.

Tento stav byva zptsoben rychlymi zménami
osmolality séra, zejména pak rychlou korekci niz-
ké hladiny minerald, zejména hyponatrémie
a hypokalémie [8, 9, 10]. CPM byla v literatute
popsana poprvé Adamsem v roce 1959, a to u paci-
entd s chronickym abuzem alkoholu, trpicich sou-
¢asné vyraznou malnutrici [1]. Pii rychlé korekci
hyponatrémie dochazi vlivem kolisani osmotic-

kych sil k pfesunu tekutin z intracelularniho pro-
storu mozkové tkané a nasledné osmotické
destrukci myelinu [9]. Organicky korelat CPM je
prokazatelny nuklearni magnetickou rezonanci
[5]. Pfesny mechanismus vzniku CPM neni vSak
dosud znam. CPM byva pozorovano nejcastéji
u pacientd s malnutrici, chronickym abuzem alko-
holu, renalni dysfunkci a po transplantaci jater
[14].

U pacienta s poruchami piijmu potravy (PPP)
bylo v odborné literatute dosud publikovano néko-
lik kazuistickych sdéleni tykajicich se této proble-
matiky [2, 11, 16, 19]. Amman a spoluautoii popsa-
li pripad 24leté pacientky s mentalni anorexii,
ktera si navodila hyponatrémii nadmérnym prij-
mem tekutin. CPM se u ni projevila zejména psy-
chiatrickymi symptomy jako jsou afektivni labilita,
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inkoherence a akutni delirantni stav pri soucasné
absenci neurologickych piiznak [2]. Jin4 kazuisti-
ka popisuje piipad CPM u 15leté pacientky s nor-
malnimi hodnotami natria [11]. Japonsti autoii
dokonce popsali CPM u 31letého muze s purgativ-
ni formou mentalni anorexie [19]. V ¢eské odborné
literatufe je toto onemocnéni zminovano jen spora-
dicky, konkrétné Rackova a Jant popsali tii kazu-
istiky s priznivym pribéhem. U dvou pacienti
doslo k rozvoji CPM v souvislosti s odvykacim sta-
vem u zavislosti na alkoholu, tfeti pacientka se
schizoafektivni poruchou si zptsobila CPM vyraz-
nou polydipsii, kdy pila cca 10 litrd vody denné.
CPM v souvislosti s poruchou p#{jmu potravy neby-
la v Ceské republice dosud popsana [2, 14].

Etiopatogeneze a rizikové faktory

Za mechanismus CPM je povaZovana nezanétli-
va osmoticka myelinolyza zpusobena rychlymi zmé-
nami osmolality séra, zejména zménami koncentra-
ce sodnych iontd. Béhem hyponatrémie dochazi
k adaptaci osmotické rovnovahy na nové iontové
poméry. P#i rychlé korekci hyponatrémie dochazi
ke kolisani osmotickych sil, presunu vody a nasled-
nému osmotickému poskozeni myelinu [9, 10].

Za hlavni pfi¢inu je povazovana rychla korekce
iontové dysbalance, zejména hyponatrémie nebo
hypokalémie. Rychla korekce je definovana jako
zména koncentrace sodnych iontt o 12 mmol/l za
24 hodin [10]. Mezi dalsi rizikové stavy patii mal-
nutrice, abuzus alkoholu a odvykaci stavy s nim
spojené, onemocnéni jater, ledvin, pooperacni sta-
vy, malignity a popéaleniny. Dale byly popsany pti-
pady CPM u Wernickeovy enecefalopatie, u poly-
neuropatii, u Wilsonovy choroby, pti hemodialyze,
ale i pti téhotenském zvraceni. Ptispivat ke vzni-
ku CPM muze napi. nespravna terapie diuretiky,
nebo poruchy sekrece antidiuretického hormonu
(ADH).

Klinicky obraz

Klinicky pribéh onemocnéni za¢ina nenapadny-
mi nespecifickymi priznaky jako je inava, apatie,
celkova svalova slabost, nauzea a zvraceni. V dru-
hé fazi dochazi jiz k rozvoji neurologickych piizna-
kt, mezi které patfi pseudobulbarni paralyza
(zejména dysartrie, dysfagie), dalsi loziskové neu-
rologické ptiznaky, nejcastéji centralni kvadrupa-
resa, pri relativné dobte zachovanych senzitivnich
funkcich (s vyjimkou sniZeni nebo ztraty citlivosti
na alogické podnéty na koncetinach a trupu), psy-
chomotoricky neklid, poruchy okohybnych nervi,
delirium az koma.

Prognoza

Prognéza tohoto onemocnéni je velmi vazna. Az
75 % pripadd muze skoncéit letalné, nicméné
i u leh¢ich forem muze dojit k trvalym nasledkim
jako je kognitivni deficit, emoéni labilita ¢i neuro-
logicky deficit [3, 9, 10].

Diferencialni diagnoza

V obraze MRI muzeme ve vice nez 50 % pozoro-
vat zvySeny signal v T2W v centralni oblasti pon-
tu s uSetfenim periferie. V méné nez 50 % pak
pozorujeme t.z. extrapontinni myelinolyzu s 1ézi
v oblasti batalnich ganglii, bilé hmoté mozecko-
vych hemisfér, méné ¢asto v kortikalni Sedi a hipo-
kampech. V modu FLAIR (Fluid Attenuated Inver-
sion Recovery) je rovnéz patrny zvySeny signal,
v T1W obraze méné napadné sniZeni intenzity sig-
nalu, po aplikaci kontrastni latky se obvykle obraz
neméni, ale jsou popsany pripady s mirnym zvy-
raznénim. DWI (difuzi vazeny obraz) nékdy proka-
Ze mirné sniZenou difuzi (zvy$enou intenzitu sig-
nalu), ADC (difuzni koeficient) byva obvykle
normalni obraz, nékdy lehce zvySeny signal.

V diferencialni diagnostice musime uvazovat
o gliomu (zvyraznéni po aplikaci kontrastni latky,
expanzivni charakter), ischemické 1ézi (byva asy-
metricka, postihuje centralni i periferni ¢ast pon-
tu), o demyeliniza¢nim lozisku u roztrousené moz-
komi$ni sklerézy, ale napf. i morbus Wilson, kdy
nam v diferencialni diagnostice pomuze klinicky
obraz a dalsi paraklinické testy.

7 hlediska lokalizace je postizeni mozkového
kmene doslova raritni. P#i postiZzeni pontu posti-
huje centralni i periferni oblast. DWI nebyva zmé-
néna, ale mirné zvySeny signal neni neobvykly,
ADC mapy prokazuji zvySenou intenzitu signalu.
DWI a ADC nam neda zcela jednoznaénou odpovéd
v diferencialni diagnostice mezi PRES (Posterior
Reversible Encephalopathy Syndrome) a osmotic-
kym demyelinizaénim syndromem, respektive jen
s uréitou pravdépodobnosti [15, 20].

PRES [7] je jednotkou charakterizovanou rever-
zibilnim vasogennim edémem v oblasti zadni cir-
kulace (zejména parietalni a okcipitalni laloky,
méné Casto mozkovy kmen, mozefek a bazalni
ganglia) [11]. Etiologicky je onemocnéni vazano
poruchu hematoencephalické bariéry spojenou
s transudaci tekutiny. Pfedpokladanou etiologic-
kou pri¢inou je hypertenze, cytostaticka a imuno-
supresivni 1é¢ba (cyclosporin A, takrolimus) [18].

Klinicky se toto onemocnéni manifestuje bolest-
mi hlavy, poruchami vizu, az charakteru kortikal-
ni slepoty a vyskytem epileptickych paroxyzmu.
Pro diagnézu PRES je nezbytna anamnéza vyse
zminénych etiologickych faktort a dale odliSny
obraz v difuzné vazenych obrazech na MRI (DWI).
V souvislosti s poruchami p#{jmu potravy nebyva
jeho vyskyt popisovan.

VLASTNI KAZUISTIKA

21leta, svobodna, bezdétna pacientka, byla pii-
jata k planovanému lééebnému pobytu na Specia-
lizované jednotce pro PPP. Otec zavisly na alkoho-
lu drive pacientku ¢asto fyzicky tyral, jina zavazna
psychiatricka ¢i somaticka onemocnéni v rodiné
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nebyla zjisténa. Pacientka studuje stiedni odbor-
nou $kolu (socialné pravni smér), posledni rok ma
prerusené studium. Zije s rodiéi a se svoji sestrou,
partnera nema. V poslednich dvou letech byla dva-
krat hospitalizovana na internim oddéleni kvuli
realimentaci pro zakladni onemocnéni, pred
rokem appendectomie, jinak vAaznéji somaticky
dosud nestonala. Mentalni anorexie u ni vznikla
pred 2 roky. Pivodné méla pacientka hmotnost
v oblasti mirné nadvahy (hmotnost 76 kg, pti 171
cm, BMI = 26,2). Po roce dietniho chovani zhubla
az na dolni hranici normy (hmotnost 54 kg, BMI =
18,4 , pripadala si tlusta, proto hubla dale. Zaca-
la zvracet i po normalnich porcich jidla, uzivala
projimadla (Guttalax®). Drzela drastické diety,
kdy pila jen sojové mléko v mnozstvi az 6 litra den-
né. Psychiatricky dosud léfena nebyla, kromé
3denni hospitalizace na Psychiatrické klinice
v Brné, odkud odesla na reverz. Tésné pied piije-
tim na nagSe pracovis$té byla hospitalizovana 5 dni
na internim oddéleni okresni nemocnice. Tam byla
zjisténa tézka iontova dysbalance, ktera byla
v prabéhu tohoto kratkého pobytu velmi rychle
korigovana. Konkrétné hyponatrémie byla korigo-
vana z 116 na 130 mmol/l, hypokalémie z 2,2 na
3,8 mmol/l a hypochlorémie z 83 na 102 mmol/l.
Pti prijeti na naSe pracovisté dne 17. 1. 2006 byla
jeji hmotnost 44 kg, BMI 15,1.

Pri piijeti byla pacientka bradypsychicka, byl
patrny zietelny kognitivni deficit, v odpovédich
byly znac¢né latence. Dominovala nespokojenost
s vlastnim télem, strach z jidla, obava z nadvahy.
V priabéhu hospitalizace se zacaly objevovat peri-
maleolarni otoky z hypoproteinémie, dosahujici az
do dvou tietin lytek. V prubéhu prvni hospitaliza-
ce na psychiatrii ptibrala 5 kg.

V prvnim tydnu pobytu se objevila progredujici
dysartrie, cefalea a instabilita chize. Pro tetanic-
ké spasmy byla pacientka vySetiena neurologicky.
Dale probéhlo vysetfeni oéniho pozadi s normal-
nim nalezem. Pro postupné se zhorsujici vyse uve-
denou neurologickou symptomatiku indikovano
statimové vySetfeni mozku CT a pieklad na jednot-
ku intenzivni péce neurologické kliniky. Zde pii
prijmu popisovan neurologicky nalez s dominujici
bulbarni symptomatikou - dysfagie, dysartrie,
centralni kvadruparéza, akcentovana na dolnich
koncetinach, kde byl akralné nepochybné i podil
periferni slozky parézy, ataxii dolnich koncetin
a kvadrudysestezii. Pacientka byla kardiopulmo-
nalné kompenzovana, normotenzni.

Vzhledem ke klinickému stavu pacientky bylo
diferencialné diagnosticky zvazovano na prvém
misté demyeliniza¢ni onemocnéni typu roztrouse-
né sklerézy. Jako méné pravdépodobné se jevila
periferni neuropatie, nejpravdépodobnéji karenc-
ni. Z dalsich p¥i¢in bylo nutné vyloucit tumor moz-
ku, pripadné mozeckovou ¢i jinou intrakranialni
hemorrhagii.

K upfesnéni diagnézy bylo provedeno EMG, kde

Obr. 1. Vysetieni v modu FLAIR (zvySena intenzita sig-
nalu v oblasti pontu s uSetfenim periferie).

Obr. 2. Vysetieni v TSE(T2W) v sagitalnich fezech (zvy-
$ena intenzita signalu v oblasti pontu).

byly prokazany znamky uizinové axonalné demyeli-
nizaéni 1éze n. peroneus bilateralné v oblasti hla-
viéky fibuly, vyraznéji vlevo, vysvétlujici periferni
slozku parézy na dolnich koncetinach. Nalez na
vySetrovanych svalech odpovidal tézkym svalovym
hypotrofiim, v pripadé m. tibialis vlevo navic kom-
binace s chronickymi neurogennimi zménami. Byla
i provedena lumbalni punkce, ktera vyloucila
zanétlivou etiologii obtizi. Diagnosticky nejcenné;jsi
byla MRI mozku, kdy byla definitivné diagnostiko-
véana centralni pontinni myelinolyza (obr.1, obr 2).

Terapeuticky byl pacientce podavan parenteral-
ni pulz glukokortikoida (SoluMedrol®) v davce
250 mg denné (v celkové davce 2000 mg).
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Hospitalizace na neurologické klinice trvala 10
dni, kdy doslo k vahovému poklesu o 13 kg na 36,9
kg. Tento ubytek hmotnosti byl zptisoben ziejmé
antiedemato6zni terapii nasazenou pro perimaleo-
larni otoky.

V prubéhu této hospitalizace byla pacientka
vyzivovana parenteralné a po zpétném piekladu
na psychiatrickou kliniku opét prevedena na ente-
ralni vyzivu. Jidelni rezim v8ak dodrzovala obtiz-
né. Nedojidala bézné porce, zatimco se tajné pieji-
dala vlastnimi potravinami (jablka, suSenky),
které ji musely byt zabaveny. Zahajena byla 1écba
olanzapinem v davce 10 mg pro die, poté dochazi
k mirnému dstupu anxiety a zlepSeni stravovacich
navykta. Pfi tomto pobytu byla vysSetrena klinic-
kym psychologem. Vysledky vySetieni svédéi pro
zavazné organické postizeni CNS, nékteré perfor-
macni intelektové vykony jsou oslabeny az k pas-
mu lehké mentalni retardace. Markantni je velmi
nizka frustraéni tolerance, znamky uzkosti a ani-
kové tendence. Pacientka je psychastenicka,
pasivni, plaétiva, bez hlubsiho nahledu na anorek-
tickou problematiku, kontrola realitou je vSak
zachovana. V prubéhu dalsi 1é¢by pacientka piibi-
ra 8 kg (z 36,9 na 44 kg). I pies této vahovy piirts-
tek je pritomen pouze verbalni nahled. Pti propus-
téni nejsou pritomny otoky ani dysfagie, pretrvava
mirna dysartie.

Z neurologického hlediska byl prubéh tohoto
pripadu CPM relativné velmi pfiznivy. Vétsina
pacientt s rozvinutou centralni pontinni myelino-
Iyzou je charakterizovana zavaznou deterioraci
neurologickych funkci, zejména kmenovych az do
obrazu ,locked-in syndromu“ s nutnosti podpory
vitalnich funkci. Nage pacientka byla po celou
dobu kardiopulmonalné kompenzovana, bez nut-
nosti umélé plicni ventilace, s GispéSnym obnove-
nim peroralniho pfijmu potravy. Neurologicky
stav pacientky od propusténi z neurologického
oddéleni byl stabilizovany, s postupnym odezniva-
nim potizi, na planované neurologické ambulantni
kontroly se vsak pacientka jiz nedostavila. Kon-
trolni MRI vySetieni s odstupem 2 mésictu nekon-
statovalo Zadné zmény od posledniho vySetieni.

DISKUSE

Iontova dysbalance byva castym problémem
u pacientti s poruchami pfijmu potravy. K hypo-
natrémii dochazi zejména pri restriktivni formé,
kdy pacientky vypiji enormni mnozstvi tekutin,
k hypokalémii u purgativni formy mentalni anore-
xie nebo u bulimie. V pripadé nalezu sniZenych
hladin téchto zakladnich iontu je tf¥eba postupovat
opatrné a tyto hladiny korigovat pozvolna v rych-
losti nepiesahujici 0,5 mmol/l za 1 hodinu.

P#iznivy prtbéh onemocnéni u této pacientky
Ize vysvétlit pouze na trovni teoretické tvah. Mezi
prognosticky priznivé faktory muze patfit ¢asna

diagnéza, nizsi vék pacientky, dostatek vitaminu,
vzhledem k udavanému protektivnimu vlivu
zejména vitamint skupiny B. K moznym prognos-
tickym priznivym faktorim mutze patii i dobra
adaptibilita organismu na ¢asté iontové dysbalan-
ce u pacientt s PPP, normalni koncentrace ostat-
nich minerala (napi. horsi prognéza u pacienta se
soutasnou hypokalémii) a podobné. Z psychiatric-
kého hlediska nedoslo prili§ ke zlepSeni nahledu
na onemocnéni, doslo vSak k zlepSeni jidelnich
navykt. Svoji roli zde sehrala patrné i medikace
olanzapinem. Presto vzhledem ke $patné spolu-
praci pacientky a absenci nahledu je dlouhodoba
prognéza onemocnéni spiSe neptizniva.

ZAVER

Zavérem lze konstatovat, ze CPM je stav, ktery
je relativné vzacny, nicméné dosti zavazny a ¢asto
chybné diagnostikovany. U pacientek s mentalni
anorexii je na néj nutno myslet zejména pii vysky-
tu vyse popsanych priznak.
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Deprese a schizofrenie jsou lékarskou verejnosti tradicné vnimany jako dva
hlavni zastupci skupiny psychoéz, tak jak je vyclenil zacatkem 20. stoleti
némecky psychiatr Emil Kraepelin. Méné znamou skutecnosti je, ze depresi
je dfive ¢i pozdéji postizeno vice nez 25 % schizofrenikd, a to se véemi riziky,
kterd deprese obnasi. Publikace naseho predniho odbornika MUDr. Michala
Marsalka, mistopredsedy Spolecnosti pro biologickou psychiatrii, by méla pri-
spét ke zméné pohledu na tento velmi zavazny stav. Zméné o to vic zadouci,
ze deprese u schizofrenie je l1éCitelna. Kniha shrnuje zakladni teoretické sou-
vislosti, uvadi praktickou diagnostiku, jejim tézistém pak je podrobny prehled
terapeutickych moznosti s praktickymi navody k jejich aplikaci.
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Wdalo nakladatelstvi Maxdorf v roce 2007, 80 str., formdt: 110 X 190 mm, broZova-
né, ISBN: 978-80-7345-116-5, cena 195 K¢, edice Farmakoterapie pro praxi.

Objednavky miiZete posilat na adresu: Nakladatelské a tiskové stredisko CLS
JEP, Sokolska 31, 120 26 Praha 2, fax: 224 266 226, e-mail: nts@cls.cz. Na
objednavce laskavé uvedte i jméno Casopisu, v némz jste se o knize dovédéli.
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