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Onemocnéni periferniho nervu
MUDr. Filip Kukla

Motoricka jednotka a jeji onemocnéni

o Motoricka jednotka = dolni motoneuron a jeho axon, neuromuskularni ploténka a
inervovana vlakna kosterniho svalu

onemocnéni motoneuronu:
amyotroficka lateralni skleréza
spinalni muskuldrni atrofie

'] onemocnéni nervosvalové ploténky:
myasthenia gravis

onemocnéni periferniho nervu: B
periferni neuropatie 3

onemocnéni svalovych viadken:
myopatie

Priklady onemocnéni postihujicich motorickou jednotku

Onemocnéni periferniho nervu = periferni neuropatie

o Tri mechanismy poskozeni periferniho nervu:
e Pretéti

* Po pretéti dochazi k Wallerianské degeneraci: distalni ¢ast axonu od
pretéti degeneruje cela, proximalni Usek degeneruje po nejblizsi
RanvierQv zarez.

= Z prezivsiho axonu vyrasi mnohocetné axonalni vybézky. Schwannovy
bunky proliferuji a vytvareji ,,tunel“ k cilovému organu pro
novotvorené axonalni vybézky.

» Rychlost regenerace: 1 mm/den.
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* Pri neoptimalnich anatomickych podminkach vznikne amputacni
neurom = zmét' proliferujicich axond a Schwannovych bunék, ktera
vytvori bolestivy uzlik (imponuje jako nador, nicméné o pravy nador
se nejedna = je to tzv. pseudotumor).

zmét axonli a Schwannovych bunék

N\

amputacni neurom

¢ Axonalni degenerace
* Noxa selektivné poskozuje
axony = axony zanikaji
» Priklady nox: alkohol
(alkoholova neuropatie),
amyloid (amyloidova
neuropatie), zanét
ZéSOijiCiCh cév fez zdravym nervem sniZeny pocet axonii v
disledku degenerace
e Segmentalni demyelinizace
= Selektivni zanik myelinové pochvy jednotlivych internodii.
* Po atace demyelinizace je mozna remyelinizace = novotvorené
myelinové pochvy tvori kratsi a tenci internodia
» Priklady: autoimunitni zanéty, vrozené poruchy myelinu

remyelinizace s novotvorbou
tencich a kratSich internodif

o Nazvoslovi:
e Dle poctu postizenych nervii: mononeuropatie (jeden postizeny nerv),
polyneuropatie (difizni postiZeni nervt)
e Dle mechanismu poskozeni uvedenych vyse: axonalni, demyelinizaéni a
smisené
o Klinické projevy:
e Motorické - neurogenni atrofie -
svalové skupiny (svalova slabost, ,
porucha hybnosti, postizeni
dechovych funkci) 6

Motorické Senzitivni Autonomni
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e Senzitivni
» Pozitivni senzitivni symptomy: bolesti, parestezie (mravenceni,
brnéni)
» Negativni senzitivni symptomy: hypestezie az anestezie (Castecna az
Uplna ztrata Citi)
e Autonomni - vegetativni dysfunkce (hypotenze, arytmie, poruchy motility
traviciho traktu, poruchy vyprazdnovani mocového méchyre, sexualni dysfunkce)

o Diagnostika
e Klinické, elektrofyziologické (EMG), pripadné genetické vysetreni
e Méné Casto odbér biopsie z nervus suralis - nékteré zanétlivé neuropatie,
amyloidova neuropatie, ...
Vrozené neuropatie \ /

Hereditarni motorické a senzitivni neuropatie = Charcot- ‘t

Marie-Toothova choroba

O

O

\

Skupina nékolika vrozenych neuropatii (mohou byt
axonalni i demyelinizacni) J

Pomalu progredujici distalni slabost, atrofie svalstva [ s
koncetin, distalni porucha citlivosti. Noha casto - \ \__
s vysokou klenbou (tzv. pes cavus).

Vék manifestace a rychlost progrese se lisi.

pes cavus (vysokd klenba nohy)
svalova atrofie

Ziskané neuropatie

O

O

Mononeuropatie

e Akutni zevni trauma (viz Wallerianska degenerace vyse)

e Chronicka komprese v anatomickych Uzinach (Gzinové syndromy)
Polyneuropatie
Diabeticka neuropatie
Autoimunitni neuropatie (napriklad Syndrom Guillain-Barré)
Systémova onemocnéni (amyloiddza, vaskulitidy)
Toxické poskozeni (alkohol, olovo, léky - napriklad chemoterapeutika)
Deficit vitaminu (B1, B12)

Uzinové syndromy

O

O
O
o

Chronicka komprese nervu s podilem fyzické zatéze a zevni komprese.
Pocatecni priznaky: parestezie, bolesti v inervacni oblasti

Pozdéjsi priznaky: senzitivni (hypestezie), motorické (svalova atrofie, parézy)
Syndrom karpalniho tunelu
(tlak nervus medianus

v canalis carpi) - nejcastéjsi,
zvysené riziko maji diabetici
¢i pacienti s revmatoidni

artritidou e S @
Syndrom Guyonova kanalu Constecarpl -~ N snatienns y....

" Otlak nervu

(tlak n. ulnaris v zapésti) a
syndrom kubitalniho kanalu
(utlak n. ulnaris pri lokti)

Diabeticka neuropatie

O
O
o

Nejcastéjsi ziskana polyneuropatie

Axonalni i demyelinizacni

Castecné z poskozeni malych cév (diabeticka mikroangiopatie - obdobné poskozeni
se déje v ledviné a v sitnici)
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o Céastecné kvili hyperglykémii - cukry se vaZi na proteiny (neenzymaticka glykace) a
narusuji jejich funkci - porucha funkce vede k axonalni degeneraci.
o Nejcastéji se projevi jako distdlni symetrickd senzomotorickd neuropatie -
motoricka a senzitivni porucha koncetin.
o Predispozice k rozvoji diabetické
nohy = poskozeni tkani na nohou
v disledku diabetické neuropatie,
infekci a ischemické choroby
dolnich koncetin (diabetickd ;;222‘;?:53:”::&
makroangiopatie) il
e Postupné vznikaji otlaky a
nerozpoznana traumata, ktera
vedou ke viredlim a rozvoji
infekce s moznym prestupem
do kosti (osteomyelitida).
e Disledkem mdze byt flegmona
az gangréna distalnich usekd
koncetin - Casto vede k amputaci.
o MuzZe se rozvinout také autonomni neuropatie - srdecni arytmie, bezbolestny
prubéh infarktu myokardu, poruchy defekace a moceni, erektilni dysfunkce

gangréna prstcl

Syndrom Guillain-Barré

o Akutni demyeliniza¢ni polyneuropatie

o Postihuje zejména motorické nervy.

o Autoimunitni onemocnéni (kvili pritomnému zanétu se onemocnéni téz nazyva
akutni polyradikuloneuritida = zanét nervl a nervovych kofend). Onemocnéni casto
predchazi infekéni hore¢naté onemocnéni.

o Klinicky obraz: rychle se rozvijejici svalova slabost s parestézie (v poc¢atku casto na
koncetinach), v tézsich pripadech se $iri na svalstvo trupu = hrozi respiracni
selhani.

Onemocnéni nervosvalové ploténky

o Mohou byt zpusobena presynaptickou blokadou uvoliovani acetylcholinu (napr.
paraneoplasticky Lambert-Eatontdv syndrom, otrava botulotoxinem), nebo
postsynaptickou poruchou prenosu (myasthenia gravis).

o Existuje rada vrozenych poruch (kongenitalni myasthenické syndromy), které mohou
byt presynaptické i postsynaptické.

presynapticka porucha )
acetylcholin

Lambert-Eatontiv syndrom
botulismus

acetylcholinovy
receptor

postsynapticka porucha ‘ V

Myasthenia gravis

Déleni chorob nervosvalové ploténky



Myasthenia gravis

o Autoimunitni onemocnéni

Onemocnéni svall - myopatie

= primarni onemocnéni kosterniho svalu

O

Patologie, letni semestr 2026
Vytah z predndsky ¢. 11, Patologie pohybového apardtu 1

acetylcholin

s autoprotilatkami proti
acetylcholinovému
receptoru = vznika
postsynapticka blokada.
Dva vrcholy vyskytu: mezi

20. a 30. rokem, mezi 40. a  ““pemor”

50. rokem. V CR okolo 2000 \

pacientd.

Hlavnim projevem: svalova {

slabost. Typické kolisani sily Po navézani K PRENOSU SIGNALU
o) v , autoprotilatek dochazi k NA SVALOVE VLAKNO

\" PrUbth dne a po namaze, degradaci receptord. NEDOCHAZI

kdy dochazi ke zhorseni.
¢ Nejdrive se Casto projevi postizenim okohybnych svalti (dvojité vidéni =
diplopie, ptoza = pokles horniho vicka).
e Pozdéji mohou byt postizeny svaly koncetin a trupu, véetné dychacich svald.
e Myastenicka krize = zavazné zhorseni svalové slabosti s respiracnim
selhanim, ktery vyzaduje umélou plicni ventilaci.
Patogeneticky je rozvoj myastenie spjaty s patologickymi stavy thymu: castéjsi
vyskyt nadoru (tzv. thymom - ve vétsiné pripadu nador nizkého stupné malignity).

scapula alata

Jedna se o vzacna onemocnéni (pfesto dohromady v CR pres
5000 pacient().

Spolecny priznak = progresivni svalova slabost (bolest
malokdy!)

e Kolébava chlze, bederni lordoza

e Gowersovo znameni = myopaticky Splh (viz
obrazek). Pacienti si pFi vstavani ze drepu pomahaji
rukama.

Myopatické zmény se projevi atrofii
svalovych vlaken, pripadné jejich
nekrdzou.

e V atrofické svaloviné se zmnozi
tukova tkan = podkladem
zvétseni lytek u myopatd, tzv.
pseudohypertrofie lytek

Diagnostika je multidisciplinarni.

¢ Klinické vysetreni, EMG,
molekularné-genetické vysetreni

e V nékterych pripadech svalovd
biopsie

e O stupni nekrotizace svalovych
vlaken vypovida zvysena hladina
séroveé kreatinkinazy (CK).

Klasifikace myopatii

e Svalové dystrofie - mutace v genech pro strukturalni proteiny

¢ Kongenitalni myopatie - mutace v genech pro sarkomerické proteiny

e Autoimunitni myopatie (myozitidy)

hyperlordéza

pseudohypertrofie
lytek
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e Metabolické myopatie - nedostatek energetického substratu (napriklad
mitochondrialni myopatie)

e Kanalopatie - poruchy iontovych kanald

o Klasifikace myopatii jako analogie k morskému plavidlu (dle predndsky prof. MUDr.
Josefa Zdmecnika, Ph.D.)

e Svalové dystrofie - mutace v genech pro strukturalni proteiny = problém
s lany drzicimi plachtu lodi

e Kongenitalni myopatie - mutace v genech pro sarkomerické proteiny =
porouchana soucastka v motoru

e Autoimunitni myopatie (myozitidy) = lod’ napadena piraty (lymfocyty
autoimunitniho zanétu)

e Metabolické myopatie = nedostatek paliva

lové dy P
lan drzicich plachty

Metabolické
myopatie =
nedostatek

paliva

" Kongenitalni myopatie=
porucha motoru

Svalové dystrofie

o Dédi¢na onemocnéni s mutacemi v genech pro strukturalni proteiny, které
stabilizuji vlakno pri kontrakci (napr. dystrofin).

o Svalova vlakna se béhem kontrakci poskozuji, az nakonec nekrotizuji.

o Cela rada onemocnéni: nékdy je progrese pomala s diagnozou v pozdni dospélosti,
jindy je progrese rychla, s umrtim v détstvi ¢i casné dospélosti.

o Nejvyznamnéjsi: Duchenneova a Beckerova choroba

Duchenneova a Beckerova choroba

o Dvé fenotypické varianty jedné myopatie - mutace
v genu pro dystrofin.
o X-vazana choroba skoliéza
o Tézsi fenotyp = Duchenneova choroba (absence
nebo témér Uplna absence funkcniho dystrofinu)
o Lehdi fenotyp = Beckerova choroba (produkce
Castecné funkéniho dystrofinu), ztrata samostatné
chlize ve 3. az 4. dekadé
o Klinicky prabéh Duchenneovy choroby: manifestace
choroby mezi 3.-5. rokem slabosti pletencovych svald.
* Postupné dochazi k pseudohypertrofii
svall (hlavné lytek).
= Ztrata chlze okolo 10. roku.
» Vznik kontraktur, rozvoj skolidzy, opakované infekce dychacich cest.
* Smrt v dusledku respiracniho selhani okolo 20. roku véku.
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o Chybny dystrofin je rovnéz v srdecni svaloviné = vede k dilataci
srdecnich oddill s rizikem smrtelnych arytmii (tzv. dilataéni
kardiomyopatie) - projevi se spise v pozdéjsim véku, tedy hlavné u W
Beckerovy choroby. “
o Probiha vyvoj lék( na molekularni a genové Grovni.

Autoimunitni myopatie (myozitidy)

o Rozvoj pomérné rychly, z plného zdravi

o Patfi sem rada autoimunitnich onemocnéni svald: napriklad dermatomyozitida,
polymyozitida

o Casto jde o systémové autoimunitni onemocnéni = postizeni dal$ich organt (rozvoj
plicni fibrozy, zanéty kloubd, ...).

Dermatomyozitida

o MuzZe byt izolovanou autoimunitni chorobou, nebo mize jako paraneoplasticky
syndrom provazet nadorové onemocnéni = u pacientt s dermatomyozitidou vzdy
treba patrat po nadoru!

o Znazvu (dermato-) je patrné, ze jsou pritomny kozni projevy - typicky je
heliotropni exantém vicek a jejich okoli; dale mohou byt pritomny dalsi kozni
projevy, napriklad erytém v oblasti obliceje, krku a dekoltu.
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