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Onemocnění periferního nervu 
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Motorická jednotka a její onemocnění 

o Motorická jednotka = dolní motoneuron a jeho axon, neuromuskulární ploténka a 

inervovaná vlákna kosterního svalu 
 

 
Příklady onemocnění postihujících motorickou jednotku 

 

Onemocnění periferního nervu = periferní neuropatie 

o Tři mechanismy poškození periferního nervu: 
• Přetětí 

▪ Po přetětí dochází k Walleriánské degeneraci: distální část axonu od 
přetětí degeneruje celá, proximální úsek degeneruje po nejbližší 
Ranvierův zářez. 

▪ Z přeživšího axonu vyraší mnohočetné axonální výběžky. Schwannovy 
buňky proliferují a vytvářejí „tunel“ k cílovému orgánu pro 
novotvořené axonální výběžky. 

▪ Rychlost regenerace: 1 mm/den. 
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▪ Při neoptimálních anatomických podmínkách vznikne amputační 
neurom = změť proliferujících axonů a Schwannových buněk, která 

vytvoří bolestivý uzlík (imponuje jako nádor, nicméně o pravý nádor 
se nejedná = je to tzv. pseudotumor). 

 

• Axonální degenerace 
▪ Noxa selektivně poškozuje 

axony = axony zanikají 
▪ Příklady nox: alkohol 

(alkoholová neuropatie), 
amyloid (amyloidová 
neuropatie), zánět 
zásobujících cév 

• Segmentální demyelinizace 
▪ Selektivní zánik myelinové pochvy jednotlivých internodií. 
▪ Po atace demyelinizace je možná remyelinizace = novotvořené 

myelinové pochvy tvoří kratší a tenčí internodia 
▪ Příklady: autoimunitní záněty, vrozené poruchy myelinu 

 
o Názvosloví: 

• Dle počtu postižených nervů: mononeuropatie (jeden postižený nerv), 
polyneuropatie (difúzní postižení nervů) 

• Dle mechanismů poškození uvedených výše: axonální, demyelinizační a 
smíšené 

o Klinické projevy: 

• Motorické – neurogenní atrofie 
svalové skupiny (svalová slabost, 
porucha hybnosti, postižení 

dechových funkcí) 
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• Senzitivní 
▪ Pozitivní senzitivní symptomy: bolesti, parestezie (mravenčení, 

brnění) 
▪ Negativní senzitivní symptomy: hypestezie až anestezie (částečná až 

úplná ztráta čití) 
• Autonomní – vegetativní dysfunkce (hypotenze, arytmie, poruchy motility 

trávicího traktu, poruchy vyprazdňování močového měchýře, sexuální dysfunkce) 

o Diagnostika 

• Klinické, elektrofyziologické (EMG), případně genetické vyšetření 
• Méně často odběr biopsie z nervus suralis – některé zánětlivé neuropatie, 

amyloidová neuropatie, … 

Vrozené neuropatie 

Hereditární motorické a senzitivní neuropatie = Charcot-
Marie-Toothova choroba 

o Skupina několika vrozených neuropatií (mohou být 
axonální i demyelinizační) 

o Pomalu progredující distální slabost, atrofie svalstva 
končetin, distální porucha citlivosti. Noha často 
s vysokou klenbou (tzv. pes cavus). 

o Věk manifestace a rychlost progrese se liší. 

 
Získané neuropatie 

o Mononeuropatie 

• Akutní zevní trauma (viz Walleriánská degenerace výše) 

• Chronická komprese v anatomických úžinách (úžinové syndromy) 
o Polyneuropatie 

• Diabetická neuropatie 

• Autoimunitní neuropatie (například Syndrom Guillain-Barré) 

• Systémová onemocnění (amyloidóza, vaskulitidy) 

• Toxické poškození (alkohol, olovo, léky – například chemoterapeutika) 

• Deficit vitaminů (B1, B12) 
 
Úžinové syndromy 

o Chronická komprese nervu s podílem fyzické zátěže a zevní komprese. 
o Počáteční příznaky: parestezie, bolesti v inervační oblasti 
o Pozdější příznaky: senzitivní (hypestezie), motorické (svalová atrofie, parézy) 
o Syndrom karpálního tunelu 

(útlak nervus medianus 
v canalis carpi) – nejčastější, 

zvýšené riziko mají diabetici 
či pacienti s revmatoidní 
artritidou 

o Syndrom Guyonova kanálu 
(útlak n. ulnaris v zápěstí) a 
syndrom kubitálního kanálu 
(útlak n. ulnaris při lokti) 

 
Diabetická neuropatie 

o Nejčastější získaná polyneuropatie 
o Axonální i demyelinizační 

o Částečně z poškození malých cév (diabetická mikroangiopatie – obdobné poškození 
se děje v ledvině a v sítnici) 
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o Částečně kvůli hyperglykémii – cukry se váží na proteiny (neenzymatická glykace) a 
narušují jejich funkci – porucha funkce vede k axonální degeneraci. 

o Nejčastěji se projeví jako distální symetrická senzomotorická neuropatie – 
motorická a senzitivní porucha končetin. 

o Predispozice k rozvoji diabetické 
nohy = poškození tkání na nohou 
v důsledku diabetické neuropatie, 
infekcí a ischemické choroby 
dolních končetin (diabetická 
makroangiopatie) 

• Postupně vznikají otlaky a 
nerozpoznaná traumata, která 
vedou ke vředům a rozvoji 
infekce s možným přestupem 

do kosti (osteomyelitida). 

• Důsledkem může být flegmóna 
až gangréna distálních úseků 
končetin – často vede k amputaci. 

o Může se rozvinout také autonomní neuropatie – srdeční arytmie, bezbolestný 
průběh infarktu myokardu, poruchy defekace a močení, erektilní dysfunkce 

 
Syndrom Guillain-Barré 

o Akutní demyelinizační polyneuropatie 
o Postihuje zejména motorické nervy. 
o Autoimunitní onemocnění (kvůli přítomnému zánětu se onemocnění též nazývá 

akutní polyradikuloneuritida = zánět nervů a nervových kořenů). Onemocnění často 

předchází infekční horečnaté onemocnění. 
o Klinický obraz: rychle se rozvíjející svalová slabost s parestézie (v počátku často na 

končetinách), v těžších případech se šíří na svalstvo trupu = hrozí respirační 
selhání. 

Onemocnění nervosvalové ploténky 

o Mohou být způsobena presynaptickou blokádou uvolňování acetylcholinu (např. 
paraneoplastický Lambert-Eatonův syndrom, otrava botulotoxinem), nebo 
postsynaptickou poruchou přenosu (myasthenia gravis). 

o Existuje řada vrozených poruch (kongenitální myasthenické syndromy), které mohou 
být presynaptické i postsynaptické. 

Dělení chorob nervosvalové ploténky 
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Myasthenia gravis 

o Autoimunitní onemocnění 

s autoprotilátkami proti 
acetylcholinovému 
receptoru = vzniká 
postsynaptická blokáda. 

o Dva vrcholy výskytu: mezi 
20. a 30. rokem, mezi 40. a 
50. rokem. V ČR okolo 2000 
pacientů. 

o Hlavním projevem: svalová 
slabost. Typické kolísání síly 
v průběhu dne a po námaze, 

kdy dochází ke zhoršení. 

• Nejdříve se často projeví postižením okohybných svalů (dvojité vidění = 
diplopie, ptóza = pokles horního víčka). 

• Později mohou být postiženy svaly končetin a trupu, včetně dýchacích svalů. 

• Myastenická krize = závažné zhoršení svalové slabosti s respiračním 
selháním, který vyžaduje umělou plicní ventilaci. 

o Patogeneticky je rozvoj myastenie spjatý s patologickými stavy thymu: častější 
výskyt nádoru (tzv. thymom – ve většině případů nádor nízkého stupně malignity). 

Onemocnění svalů – myopatie 

= primární onemocnění kosterního svalu 

o Jedná se o vzácná onemocnění (přesto dohromady v ČR přes 
5000 pacientů). 

o Společný příznak = progresivní svalová slabost (bolest 
málokdy!) 

• Kolébavá chůze, bederní lordóza 

• Gowersovo znamení = myopatický šplh (viz 
obrázek). Pacienti si při vstávání ze dřepu pomáhají 
rukama. 

o Myopatické změny se projeví atrofií 
svalových vláken, případně jejich 
nekrózou. 

• V atrofické svalovině se zmnoží 
tuková tkáň = podkladem 
zvětšení lýtek u myopatů, tzv. 
pseudohypertrofie lýtek 

o Diagnostika je multidisciplinární. 

• Klinické vyšetření, EMG, 
molekulárně-genetické vyšetření 

• V některých případech svalová 
biopsie 

• O stupni nekrotizace svalových 
vláken vypovídá zvýšená hladina 
sérové kreatinkinázy (CK). 

o Klasifikace myopatií 

• Svalové dystrofie – mutace v genech pro strukturální proteiny 

• Kongenitální myopatie – mutace v genech pro sarkomerické proteiny 

• Autoimunitní myopatie (myozitidy) 
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• Metabolické myopatie – nedostatek energetického substrátu (například 
mitochondriální myopatie) 

• Kanalopatie – poruchy iontových kanálů 
o Klasifikace myopatií jako analogie k mořskému plavidlu (dle přednášky prof. MUDr. 

Josefa Zámečníka, Ph.D.) 

• Svalové dystrofie – mutace v genech pro strukturální proteiny = problém 
s lany držícími plachtu lodi 

• Kongenitální myopatie – mutace v genech pro sarkomerické proteiny = 
porouchaná součástka v motoru 

• Autoimunitní myopatie (myozitidy) = loď napadená piráty (lymfocyty 
autoimunitního zánětu) 

• Metabolické myopatie = nedostatek paliva 

 

Svalové dystrofie 

o Dědičná onemocnění s mutacemi v genech pro strukturální proteiny, které 
stabilizují vlákno při kontrakci (např. dystrofin). 

o Svalová vlákna se během kontrakcí poškozují, až nakonec nekrotizují. 
o Celá řada onemocnění: někdy je progrese pomalá s diagnózou v pozdní dospělosti, 

jindy je progrese rychlá, s úmrtím v dětství či časné dospělosti. 
o Nejvýznamnější: Duchenneova a Beckerova choroba 

Duchenneova a Beckerova choroba 

o Dvě fenotypické varianty jedné myopatie – mutace 
v genu pro dystrofin. 

o X-vázaná choroba 
o Těžší fenotyp = Duchenneova choroba (absence 

nebo téměř úplná absence funkčního dystrofinu) 
o Lehčí fenotyp = Beckerova choroba (produkce 

částečně funkčního dystrofinu), ztráta samostatné 
chůze ve 3. až 4. dekádě 

o Klinický průběh Duchenneovy choroby: manifestace 
choroby mezi 3.–5. rokem slabostí pletencových svalů.  

▪ Postupně dochází k pseudohypertrofii 
svalů (hlavně lýtek).  

▪ Ztráta chůze okolo 10. roku. 

▪ Vznik kontraktur, rozvoj skoliózy, opakované infekce dýchacích cest. 
▪ Smrt v důsledku respiračního selhání okolo 20. roku věku. 
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o Chybný dystrofin je rovněž v srdeční svalovině = vede k dilataci 
srdečních oddílů s rizikem smrtelných arytmií (tzv. dilatační 

kardiomyopatie) – projeví se spíše v pozdějším věku, tedy hlavně u 
Beckerovy choroby. 

o Probíhá vývoj léků na molekulární a genové úrovni.  

Autoimunitní myopatie (myozitidy) 

o Rozvoj poměrně rychlý, z plného zdraví 
o Patří sem řada autoimunitních onemocnění svalů: například dermatomyozitida, 

polymyozitida 
o Často jde o systémové autoimunitní onemocnění = postižení dalších orgánů (rozvoj 

plicní fibrózy, záněty kloubů, …). 

Dermatomyozitida 

o Může být izolovanou autoimunitní chorobou, nebo může jako paraneoplastický 
syndrom provázet nádorové onemocnění = u pacientů s dermatomyozitidou vždy 
třeba pátrat po nádoru! 

o Z názvu (dermato-) je patrné, že jsou přítomny kožní projevy – typický je 
heliotropní exantém víček a jejich okolí; dále mohou být přítomny další kožní 

projevy, například erytém v oblasti obličeje, krku a dekoltu. 
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