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SOUHRN

Albrecht J, Mare$ T, Kitzlerova E,
Anders M, Raboch J. Uziti elektro-
konvulzivni terapie v 1é¢bé organické
katatonie u pacientky trpici Nieman-
novou-Pickovou chorobou typu C

Niemannova-Pickova choroba je dédi¢-
né, autosomalné recesivné podminéné
onemocnéni metabolismu sfingolipidt
a patf{ mezi lyzosomalni stfddava one-
mocnéni. Jeji incidence v populaci je
0,91 na 150000, v nékterych komunitach
i vice (varianta Nova Scotia, dfive typ D).
Niemannova-Pickova choroba typu C je
jeji nejrozsifenéjsi formou. Symptomy
prezentuji Siroké spektrum etiopatologie
a nejsou zcela specifické. Diferencialni
diagnéza zahrnuje predev$im primar-
né neurologické stavy (spindlni ataxie),
nicméné psychické projevy této nemoci
mohou zahrnovat: (farmakorezistentni)
psychozu, manii, depresi, progresivni
demenci a také katatonni syndrom. Nee-
xistuje toho ¢asu Zadna kauzalni terapie.
Dostupna je pouze enzymaticka terapie
a cely terapeuticky proces se vesmés sou-
stfedi na zvladnuti dil¢ich zdravotnich
komplikaci, zlep$eni kvality Zivota a pro-
dlouzeni jeho délky.

Kli¢ova slova: Niemannova-Pickova
choroba typu C, elektrokonvulzivni tera-
pie, amantadin, katatonie.

NICKE KATATONIE
RPICI NIEMANNOVOU-
OROBOU TYPU C

SUMMARY

Albrecht J, Mares$ T, Kitzlerova E, An-
ders M, Raboch J. Use of electroconvul-
sive therapy in the treatment of organic
catatonia in patient suffering from Nie-
mann-Pick disease type C

Niemann-Pick disease is hereditary, ge-
netically conditioned disease affecting
the metabolism of sphingolipids and
belongs among lysosomal storage dise-
ases. Its incidence in general populati-
on is one in 150,000, more in certain
communities, and its type C is the most
widespread form. Symptoms include
a whole range of of pathologies, which
may not be entirely specific, nevertheless
its psychic symptoms may mimic not
only psychosis, but also depression, pro-
gressive dementia and even catatonic sta-
tes. Currently there is no causal therapy,
enzymatic therapy is currently an appro-
ved therapeutic approach and the whole
therapeutic process is focused primarily
on overcoming single complications at
the time.

Key words: Niemann-Pick disease type

C, electroconvulsive therapy, amantadi-
ne, treatment resistant catatonia.
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Niemannova-Pickova choroba je enzymatickda porucha
stfadani lipida v lyzosomech, s fadou spole¢nych projeva
s dal$imi lipodystrofiemi, z nichz k nej¢astéj$im patti he-
patosplenomegalie a encefalopatie (ukladani depozit sfin-
gomyelinu v retikuloendotelidlnich a parenchymatéznich
tkanich), které doprovazi v radé pripadti neurologické
anebo psychické symptomy:.!

PATOGENEZE

U typu C (NP-C) dochazi k akumulaci sfingolipidi alte-
raci intracelularntho transportu endocytoplazmatického
cholesterolu (nej¢astéji mutaci genu NPCI na 18. chro-
mosomu, ktery kdduje velky membranovy vazebny gly-
koprotein, nebo genu NPC2 na 14. chromosomu, ktery
kdduje maly signalni rozpustny lyzosomalni protein s vy-
sokou vazebnou afinitou pro cholesterol) v jatrech, sleziné
a v mozku. Patologické glykosfingolipidy v mozku vedou
k tvorbé neurofibrilarnich smotka a kumulaci fosforylo-
vaného tau-proteinu, je naru$ena myelinizace a funkce
bunééné membrany a dochazi k axondlnimu poskozeni
dlouhych drah bilé hmoty a dendritopatii (corpus callo-
sum, mozecek, bazalni ganglia a thalamus, hippocampy
a inferioposteriorni kortex).2

Tabulka 1. Pfehled zdkladnich neuropsychiatrickych priznakii a je-
jich relativni incidence’

mozeckova ataxie (75 %) dysfagie (37 %)

supranuklearni paréza vertikalniho
pohledu (75 %)

dysartrie (63 %)
kognitivni deficit (61 %)

spasticka paréza (19%)

hepatomegalie (19%)

epilepsie (16%)

motoricky deficit (58 %) percepcni hluchota (4%)

splenomegalie (54 %) kataplexie (4%)

psychické poruchy (45 %)

SYMPTOMY

Pfiznaky plynou z progresivniho subakutniho poskozeni
CNS, klinicka manifestace je extrémné heterogenni, nej-
Castéji vak chronicky progredientni. Zavaznost, vék na-
stupu a rychlost progrese jsou vysoce variabilni.
Psychické symptomy se vyskytuji u vétSiny pacien-
t trpicich timto onemocnénim a predchdzeji az u 50 %
pacientt* nékolik let rozvoji ostatnich priznaku, pficemz
zahrnuji: poruchy mysleni (fluidita mysleni, bradypsy-
chismus, difizni paranoidita nebo bludy paranoidné-
-perseku¢niho charakteru) a vnimani (auditivni a vizualni
halucinace byvaji méné ¢asté, naopak intrapsychické halu-
cinace velmi ¢asté), afektivni poruchy (unipolarni deprese
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Obr. 1. Etiopatogeneze a vliv dysfunkce produktii genii NPC1 a NPC2

Pozn.: V etiopatogenezi se uplatriuji podobné mechanismy jako u jinych neurodegenerativnich onemocnéni, podkladem je viak patologickd pfitomnost cho-
lesterolovych depozit zplsobujic kaskddu dalsich degenerativnich zmén neurond a glie. Zmény Ize didakticky rozdélit na casné a pozdni. Volné podle Webbera
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POKUD JE U PACIENTA PRITOMNA ATAXIE
S CASNYM ZACATKEM (VEK DO 40 LET)

+ /NEBO + /NEBO @

DETERIORACE VERTIKALNI
POHLEDOVA OBRNA

@ DETERIORACE . DYSTONIE ©> VERTIKALNI POHLEDOVA OBRNA
« Pfedevsim poruchy exekutivnich funkci « \/ pocétku onemocnéni fokalni « Zpomalené vertikaIni sakady s naslednym
- oblicej, akra koncetin, paze poklesem amplitudy

« Horizontdlni sakady jsou postizeny az
v pozdéjsich fazich onemocnéni

MOZE SE JEDNAT O NIEMANN-PICKOVU CHOROBU TYPU C (NPC)! |Gt

Literatura: Jahnova H et al. Orphanet J Rare Dis. 2014 Sep 19;9:140. vétsinou nedotceny

Vice informaci o bezplatném vysetieni NPC ziskate na jakub.albrecht@vfn.cz nebo martin.anders@vfn.cz.

ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU ZAVESCA

Nazev pripravku: Zavesca 100 mg tvrdé tobolky. SloZeni: 1 tobolka obsahuje miglustatum 100 mg. Pomocné létky. Terapeutické indikace: Peroraini [écha dospélych pacienti s mirnou az stredni formou
Gaucherovy choroby typu 1, pro které neni vhodnd enzymatickd substitucni terapie. Lécba progredujicich neurologickych projevii u dospélych a détskych pacientti s Niemannovou-Pickovou chorobou typu C.
Davkovani a zptisob podani: Lékai musi mit zkusenosti s Iécbou Gaucherovy, resp. Niemannovy-Pickovy choroby typu C. Gaucherova choroba typu 1: Doporucena tvodni dévka u dospélych pacientti je 100 mg
3xdenné. Kvili prijmdm mdze byt nutné docasné snizeni davky na 100 mg 1x nebo 2x denné. U déti a dospivajicich ve véku 0-17 let nejsou k dispozici Z&dné tdaje. Niemann-Pickova choroba typu C: Doporucend
dévka prodospélé amladistvé pacienty (ve véku 12 leta starsi) je 200 mg 3x denné. Davkovani u pacientd mladSich 12 let by se mélo upravitvzhledem k povrchu télavm’ nésledovné: plocha povrchu téla>1,25m’
200 mg 3x denné, >0,88—1,25 m’ 200 mg 2x denné, >0,73-0,88 m’ 100 mg 3x denné, >0,47-0,73 m’ 100 mg 2x denné a <0,47 m’ 100 mq 1x denné. U nékterych pacientli je nutné docasné snizeni davky
vzhledem k priijmu. Prospéch [échy je treba pravidelné vyhodnocovat. U pacientti s Niemann-Pickovou chorobou typu Cmladsich 4 let jsou jen omezené zkusenosti. Zvlastni populace: Neexistuje zddnd zkuSenost
s pouzitim pfipravku u pacient starsich 70 let. U pacientii s poskozenim ledvin a upravenou clearance kreatininu 5070 mi/min/1,73 m’ musi byt podavani zahajeno davkou 100 mq 2x denné u Gaucherovy
choroby typu 1a dévkou 200 mg 2x denné (upravenou vzhledem k télesnému povrchu u pacient mladsich 12 let) u Niemann-Pickovy choroby typu C; s upravenou clearance kreatininu 30~50 ml/min/1,73 m*
ddvkou jednou 100 mg 1x denné u Gaucherovy choroby typu 1a davkou 100 mg 2x denné (upravenou vzhledem k télesnému povrchu u pacientt mladsich 12 let) u Niemann-Pickovy choroby typu C. Uziti u
pacientii s vaznym poskozenim ledvin (clearance kreatininu <30 ml/min/1,73 m’) se nedoporucuje. U pacientii s poskozenim jater nebyl pfipravek hodnocen. Zavesca se miize uivat s jidlem i bez jidla.
Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou latku nebo kteroukoli pomocnou létku. Zvlastni upozornéni a opatieni pro pouziti: Tres obvykle zacal béhem prvniho mésice a ustoupil v priibéhu Iécby mezi
prvnim az tfetim mésicem. Snizeni davky mlize tfes zlepsit, ale nékdy mize byt nezbytné preruseni léchy. Miglustatem navozené gastrointestinalni prihody, zejm. préijmy, reaguji na individualizovanou tGipravu
diety, na uzivani pfipravku Zavesca mezijidly a/nebo protiprijmoveé léky jako loperamid. U nékterych pacient(i méze byt nutné docasné snizeni dévky. Miglustat u potkan(i nepfiznivé ovliviiuje spermatogenezu,
parametry spermatu a snizuje plodnost. Muzi musi pied pldnovanym pocetim prestat uzivat pfipravek Zavesca a pouzivat spolehlivou antikoncepci jesté dalsi 3 mésice po jeho vysazeni. U Gaucherovy choroby

nedostatek vitaminu B12a monoklondlni gamapatie. Vsichni pacienti musi podstoupit neurologické vysetfeni pred zahdjenim a déle opakované v priibéhu léchy. Doporucuje se sledovani poctu krevnich desticek.
Pfinos 1écby piipravkem Zavesca u Niemann-Pickovy choroby typu C by se mél pravidelné vyhodnocovat, napf. kazdych 6 mésicti. Byla pozorovana mirna snizeni poctu krevnich desticek bez souvislosti s
krvdcenim, doporucuje se sledovéni poctu desticek. U nékterych pediatrickych pacienti s Niemann-Pickovou chorobou typu Cbyl v ¢asné fazi léchy miglustatem hlasen zpomaleny rdist, u nich a dospivajicich by se
mél riist monitorovat. Interakee s jinymi lécivymi pripravky: Soucasné podévani piipravku Zavesca a enzymatické substituce imiglucerazou u Gaucherovy choroby typu 1 miize mit za nasledek snizené
plisobeni miglustatu. Zavesca pravdépodobné nema zadny nebo pouze omezeny vliv na farmakokinetiku imiglucerazy. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Miglustat prostupuje placentou. Pripravek Zavesca
nesmi byt uZivan v téhotenstvi a béhem kojeni. Zeny v reprodukénim véku i muzsti pacienti musi pouzivat spolehlivy zplisob antikoncepce. Ucinky na schopnost Fidit a obsluhovat stroje: Zavesca ma
zanedbatelny vlivna schopnost fidit nebo obsluhovat stroje. Pacienti trpici zdvrati, nesmifidit vozidla nebo obsluhovat stroje. Nezadouci ticinky: Velmi casté: tbytek télesné hmotnosti, pokles chutikjidlu, tfes,
prijem, flatulence, bolest bficha. Casté: trombocytopenie, deprese, insomnie, pokles libida, periferni neuropatie, ataxie, amnézie, parestézie, hypoestézie, bolest hlavy, zavrat, nauzea, zvraceni, bfisni
distenze/diskomfort, zacpa, dyspepsie, svalové kfece a slabost, inava, astenie, zimnice a malatnost, abnormalni vysledky studii nervového vedeni. Predavkovani: V piipadé predavkovani se doporucuje obecna
|ékatska péce. Zvlastni opatteni pro uchovavani: Uchovévejte pfi teploté do 30°C. Baleni: Krabicka obsahuje 4 blistry po 21 tobolkdch, celkem 84 tobolek. DrZitel rozhodnuti _

o registraci: Actelion Registration Ltd, Chiswick Tower, London W4 4AL, Velké Briténie. Reg. ¢.: EU/1/02/238/001. Zpiisob vydeje a uhrady: Pfipravek je vazén na Iékafsky ,:’.’

predpis aje hrazen z prostfedk(i vefejného zdravotniho pojiténi. Datum revize textu: Rijen 2017. Pied pfedepsanim Iéku se prosim seznamte s tiplnou informaci o pipravku. N ACTELION
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nebo bipolarniho charakteru - ¢astéji véak manie), beha-
vioralni poruchy vzniklé z ,,pIného zdravi (véetné auto/
heteroagrese) a obsedantné-kompulzivni symptomatika.
Heteroagresivni jednani a sebeposkozovani jsou vétsinou
pritomny jesté bez pritomnosti jakéhokoliv manifestniho
neurologického postizeni. Pravidelné u postizenych do-
chazi k socidlnimu stazeni a kognitivni deterioraci s na-
padnym bradypsychismem. Onemocnéni vede neodvrat-
né k demenci (kortikalné-subkortikalniho typu).

DIAGNOSTIKA

Pti diagnostice je nutnd spoluprace se specializovanym pra-
covistém na dédi¢né metabolické vady. Nezbytné je neuro-
logické vySetfeni se zaméfenim na diferencilni diagnostiku
ataxie a vySetfeni o¢nich pohybt; uzite¢né jsou i neurofyzi-
ologické metody (elektromyografie, evokované potencidly,
elektroencefalografie) a nespecificky nalez je i na zobrazova-
cich metodach (magneticka rezonance). Histologicky lze ve
dvou tretinach pripadu prokazat Filipinovym testem (barve-
nim) tzv. pénové bunky v kostni dfeni nebo mezi koznimi
fibroblasty. Patologicky nalez v mozku je jiz zcela specificky,
nebot dochazi k balonové degeneraci neurond, tvori se me-
ganeurity a ektopické dendrity na neuronech. Elektronové
mikroskopie prokaze polymorfni cytoplasmaticka téliska.

V biochemickém vySetfeni nalézdme patologii v meta-
bolismu cholesterolu (HDL a LDL). Zakladem diagnosti-
ky je genetické vysetfeni (geny NPC-1 a NPC-2). Novéjsim
dostupnym vysetfenim je méfeni koncentrace oxysterolt
(cholestan-3p,5a,63-triol) v krvi, které se vyznacuje vysokou
senzitivitou i specifitou.® K orienta¢ni diagnostice lze vyuzit
i NP-C Suspicious Index (http://www.npc-si.com/tools/).”

LECBA

Dlouhou dobu byla k dispozici pouze symptomaticka 1é¢-
ba: epileptické zachvaty mohou byt kontrolovany pomoci
antiepileptik, mimovolni a pfetrvavajici svalové kontrakce
vedouci k abnormalnim pozicim, zkrouceni a opakova-
nym pohybtum (dystonie) mohou byt 1é¢eny pomoci anti-
cholinergnich 1ékt1, pohybové problémy mohou byt 1é¢eny
pomoci fyzioterapie a rehabilitace a nutri¢ni problémy vy-
plyvajici z obtizného polykani mohou byt FeSeny pomoci
vyzivové sondy. Psychické potize jsou lé¢eny tak jako jiné
organicky podminéné poruchy.

V soucasné dobé je vSak k dispozici enzymaticka semi-
kauzélni lé¢ba preparatem miglustat (N-butyl-deoxynoji-
rimycin), ktery inhibuje syntézu glykosfingolipidii inhibici
beta-glukosidazy 2, a ktery je dostupny i v Ceské republice
a plné hrazeny z vSeobecného zdravotniho pojisténi.

KAZUISTIKA

Anamnéza rodiny

Matka i otec pacientky, kterd bude predstavena v nize uve-
dené kazuistice, byli nositeli mutované alely NPC1 (c.2780
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C > T; v CR je frekvence prenasecii recesivni alely asi 1 na
156). Pres autozomalné recesivni dédi¢nost byly postizeny
viechny tii jejich déti. Rodina je ve sledovani Ustavu dédi¢-
nych a metabolickych vad pti Klinice détského a dorostové-
ho lékafstvi VSeobecné fakultni nemocnice v Praze (VFN).

Stars$i sestra pacientky H. (narozena 1978) zacala byt
sledovana na psychiatrii a neurologii ve svych 23 letech
pro depresivni syndrom, zhor$eni motoriky a paméti,
kvadrupyramidovou a extrapyramidovou symptomatiku,
ataxii; NP-C byla diagnostikovana v 27 letech, kdy se pro-
hloubily neurologické priznaky (dystonie, kvadruparéza,
kontraktury, dysartrie a dysfagie). Brzy byla upoutana na
invalidni vozik, déle se vyskytla typickad paréza vertikal-
niho pohledu. Ve 30. letech ji byla zaloZena perkutanni
endoskopickd gastrostomie (PEG). Ve 33 letech byla za-
héjena lécba miglustatem, avsak v 35 letech pres veskerou
lé¢ebnou snahu zemfela.

Mladsi bratr M. pacientky narozeny v r. 1991 mél pti-
tomnu hepatosplenomegalii ve 3. mésici Zivota. NP-C
byla u M. diagnostikovéna ve véku 14 let v r. 2005, a to
spolu s jeho sestrami. Manifestni byla neobratnost a pod-
pramérny intelekt. V jeho 20 letech byla zahdjena lé¢ba
miglustatem; v klinickém obraze jiz byly pfitomny spleno-
megalie, depresivni syndrom, poruchy chovani a paréza
vertikdlniho pohledu.

Anamnéza pacientky

Nase pacientka (M., narozena v r. 1985) navstévovala psy-
chiatrickou ambulanci od 17 let, kdy prodélala epizodu
zmatenosti, dezorientace, panickych atak a psychdzy. Sta-
novena byla diagnéza schizoafektivni porucha a pti poda-
vani antipsychotické 1é¢by byla vesmés uspokojivé stabi-
lizovana. Ke zméné zédkladni diagnézy u ni doslo v jejich
20 letech spolu se sourozenci pti genetickém poradenstvi.
Byla ji stanovena diagndza organicka porucha (afektivni
a psychoticka) jako komplikace NP-C. O Sest let pozdéji
byla zahajena 1é¢ba miglustatem. V jejich 29 letech byl
patrné i zasluhou vcasné terapie pritomen pouze nalez
mirné hepatosplenomegalie, slabé dysmetrie a opozdéni
vertikalnich sakkad ve sméru dolt.

Stav p¥i pFrijmu

Na Psychiatrickou kliniku VFN byla pacientka pfijata
ve 30 letech pro relaps psychézy pii vyznamném svévol-
ném snizeni az Gplném vysazeni doporucené medikace
(quetiapin, haloperidol, diazepam). Pfi ptijeti podepsala
dobrovolny vstup.

V popredi byly suicidalni tivahy, hluboce depresiv-
ni forie, vyrazny bradypsychismus, pasivita a manifest-
ni katatonni ptiznaky (echolalie, echopraxe, stereotypie
a voskova ztuhlost) s postupnym vyvojem az do plné roz-
vinuté neproduktivni katatonie (ndstavy). Narusena byla
i kognice (test hodin 0/5 bodt; sedmickovy test 0/5 bodd,
Montrealsky kognitivni test 26/30 bodu). U pacientky se
druhy den rozvinul stupor, nespoluprace a odmitani po-
travy a tekutin, prominovala difizni paranoidita a kontakt
s realitou vymizel. Pti pfijmu byla stanovena diagndza or-
ganické katatonni poruchy (F06.1) jako komplikace Nie-
mannovy-Pickovy choroby typu C (E75.2, G32.8).
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Obr. 2. Kazuistika rodiny H.

Pozn.: Oba rodice jsou nositeli mutované alely NPCT (c. 2780 C > T). Onemocnéni se vyskytlo u vsech tii sourozenct. VSGP (vertical supranuclear gaze palsy) -

paréza vertikdlniho pohledu.

Thned bylo zahdjeno podavani parenteralni rehydratace
a diazepamu kontinudlné i. v. (v max. davce 40 mg pro
die) a s ohledem na katatonii byla vysazena dlouhodobé
podavana antipsychoticka lé¢ba (quetiapin a haloperidol).
Nemocna byla shledana indikovanou k elektrokonvulziv-
ni 1é¢bé (EKT), probéhla ptiprava a z interniho a oftal-
mologického hlediska nebyly shledany kontraindikace
k zamyslenému postupu, soucasné probéhlo kontrolni

neurologické konzilium.

Elektrokonvulzivni terapie

Samotné elektrokonvulze probihaly zpocatku v inten-
zivnim dennim rezimu z vitdln{ indikace, elektrody byly
umistény bitemporalné, energie byla v tvodu titrovana od
20 do 40 % (Thymatron; 110-220 mC) podle konvulziv-
niho prahu. Pro nedostate¢ny efekt po ¢tytech aplikacich
byl v ramci augmentaéni strategie u¢inku EKT aplikovan
amantadin infizné (7 dni a nasledné prevod na p. o.).
EKT s amantadinem mély velmi vyrazny efekt a série byla
ukondena prti dosazeni remise po celkovém poctu 11 apli-

kaci.

Neurologické kontrolni vysSetfeni konstatovalo pretrva-
vajici mirnou dystonii levé dolni koncetiny, lehkou insta-

bilitu chize, jinak bez zdsadniho nélezu.

Psychiatricky po dokonceni série EKT: forie byla pro-
jasnéna k niveau, mysleni bylo jednoduché, le¢ vécné,
mnestické poruchy postkonvulzivni velmi diskrétni (po-
stizena predevs$im kratkodoba pamét), kognice globalné
oslabena jen slabé (test hodin 4/5 bodt; sedmickovy test
3/5 bodi, Montrealsky kognitivni test 28/30 bodu), coz
znamenalo vyrazné zlepSeni vidi stavu pti prijmu. Pa-
cientka byla zcela bez floridnich psychotickych ¢i kata-
tonnich projevi, usmévava a postupné aktivnéjsi a spon-
tannéjsi, bez zaznamenanych suiciddlnich tendenci ¢i
proklamovanych ideaci.

Terapie miglustatem nebyla béhem hospitalizace pre-
rusena a byl ji podavan v obvyklém davkovani. Z profy-
laktickych duvodu byla po ukonc¢eni EKT nastavena udr-
zovaci psychofarmakologicka 1é¢ba sertralinem v nizké
dévce (25 mg pro die) a quetiapinem (v davce 100 mg pro
die) a nasledné byl pozvolna redukovan amantadin p. o.

Pacientka byla 27. den hospitalizace dimitovana ve sta-
bilizovaném stavu do domaci ambulantni péée, kde se v na-
sledujicich tydnech stav stale mirné zlep$oval, mnestické
postelektrokonvulzivni poruchy jiz prestaly byti patrné;
stale vSak pretrvavala mirna kognitivni porucha, ani spon-
taneita nebyla plné navricena ad integrum, nicméné pa-
cientka se zapojila do chodu domacnosti své matky, zprvu
formou pomoci pfi domdcich pracich, postupné vsak zacala
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jevit spontanni zdjem i o drobné prace vyzadujici jemnou
motoriku, psychotické ptiznaky se vSak jiz neobjevily.

DISKUSE

Léc¢ba Niemannovy-Pickovy choroby typu C v luzkovém
psychiatrickém zatizeni zcela jisté neni béznou zalezitosti,
ale katatonni stavy v ramci somatického onemocnéni se
v praxi véeobecnych i psychiatrickych nemocnic vyskytuji
pomeérneé casto.

Terapeutické snahy se u nas$i nemocné od zac¢atku upi-
naly k rychle dosazitelné symptomatické ulevé, k co moz-
na nejlep$i kompenzaci psychického stavu.

Uziti elektrokonvulzivni terapie bylo udinéno z vitalni
indikace, po selhani terapie 1é¢by prvni volby, tj. benzodi-
azepiny, coz je postup, ktery doporucuji literarni zdroje.®
Pacientka odmitala pfijimat potravu a tekutiny z psychotic-
ké motivace, ztratila ndhled. Inicidlni nedostate¢ny tcinek
EKT byl G¢inné augmentovan amantadinem, jehoz aplikace
byla zatim publikovana pouze v nékolika pripadovych stu-
diich.”*® Chybi systematicky prehled, vzhledem ke specifi-
té zkoumané situace a nedostatku zdrojovych dat. Prabéh
terapie nasi pacientky ukazuje, ze predpoklad o pozitivinim
vlivu amantadinu, a ev. dalsich glutamatergnich preparata!
pti augmentaci elektrokonvulzivni terapie, se jevi byt uéin-
nym a zcela jisté by si zaslouzil extenzivnéj$i vyzkumné usili.

V profylaktické 1é¢bé byla volena psychofarmaka, ale
nabizi se také otazka vyuziti udrzovacich EKT, které jiz
jsou soucasti bézné praxe na Psychiatrické klinice v Praze
a jejichz pozitivni efekt byl prokazan naptiklad v 1é¢bé de-
presivni symptomatiky.'? U katatonie je k dispozici pouze
skromné mnozstvi studii pripadu a uZiti této terapeutické
modality v prevenci relapsu organické katatonie neni toho
¢asu dostate¢né zmapovano.

Kognitivni funkce pacientky byly po zaléceni stavu zvyse-
ny, nicméné restituce ad integrum nenastala, nemutizeme véak

objektivné hodnotit, zda tento stav byl zptisoben nezadouci-
mi vlivy EKT, ¢i se jedna o pretrvavajici kognitivni oslabe-
ni, které dle nékterych autortt miize po katatonnich stavech
pretrvavat,” navic Niemannova-Pickova choroba typu C je
onemocnéni vedouci prozatim neodvratné k demenci. Je
otazkou, nakolik muize efekt EKT ovlivnit neurodegenera-
tivni procesy souvisejici se zakladnim onemocnénim NP-C.

Réadi bychom demonstrovali dileZitost precizniho od-
béru anamnestickych dat, ktera v pripadé nasi pacientky
velmi usnadnila cely diagnosticky proces, protoze pti-
tomnost takto silné vyjadfené psychopatologie pfi soma-
tickém onemocnéni by méla byt upozornénim na to, aby
se diagnostické usili v psychiatrii neomezovalo pouze na
diagnézy pod oddilem ,,F a psychiatr by se nemél oba-
vat v pripadé pochybnosti obratit na kolegy ,somatic-
kych specializaci. Toto se tyka predevs$im rezistentnich
stavilt u chronicky lécenych pacientt v liizkovych zatize-
nich, u nichz, pfes veskerou terapeutickou snahu, dochazi
k progredientnimu horseni stavu vedoucimu k demenci.
Vyznamnym voditkem pro diagnostiku NP-C je orienta¢-
ni neurologické vySetfeni (paréza okohybnych pohybit)
a pomoci muze i NP-C Suspicious Index.

Podrobné a prehledné pojednani o katatonnich stavech
nabizi ¢lanek prof. Finka, ktery byl opublikovan nedavno
v Ceské a slovenské Psychiatrii.'*

ZAVER

Niemannova-Pickova choroba typu C predstavuje vzac-
nou, av$ak z psychiatrického hlediska nezanedbatelnou
jednotku, jejiz projevy mohou byt jak chronicky progredi-
entni, tak bouflivé az Zivot ohroZujici, a z terapeutického
hlediska az rezistentni k 1é¢bé. Metoda augmentace elek-
trokonvulzivni terapie amantadinem se ukazala byt v tom-
to pripadé uspé$na, coz potvrzuje dosavadni poznatky
o této zdvazné nemoci.
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