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Nervosvalova onemocnéni (Uvodni rozdéleni)

* Jsou primarné onemocnéni postihujici:

* Svaly = myopatie
e Ziskané: myopatie zanétlivé, metabolické a toxické
* Vrozeni: svalové dystrofie, spastické paralyzy a myotonie
* Nervosvalovy prenos
* Myastenia gravis
* Lambert-EatonUv myastenicky syndrom
e Motoneurony v miSe a mozku
* Amyotroficka lateralni sklerdza, spinalni muskularni atrofie

* Neuropatie



Klinicky obraz nervosvalovych onemocnéni

 Rada onemocnéni ma podobny klinicky obraz

 Dominuje svalova slabost (paréza) a bez poruchy citlivosti (mimo
onemocneéni periferniho nervovéeho systému periferni poruchy a LEMS).

» Elektromyografické vysetreni (EMG)
Pamatujte!
Centralni (spasticka) obrna: Iéze motoneuronu CNS

Typické: zvyseny klidovy svalovy tonus (spasticita), hyperrflexie (obecné), hypotrofie az
atrofie svalu a tzv. iritani pyramidové jevy.

Periferni (chaba) obrna: Iéze periferniho motoneuronu (tj. od predniho rohu
misniho az po samotné periferni nervy).

Typické: svalova atrofie, snizeni svalového tonu, nejsou patologické iritaCni jevy,
hyporeflexie az areflexie, ev. fascikulace ze svalové denervace (mohou byt i u centralni)



Onemochéni motoneuronu

Mohou byt dédicné (napr. spindlni svalova atrofie) nebo ziskané (amyotroficka
laterdlni sklerdza)

Amyotroficka lateralni skleréza
* Postupny zanik I. i Il. motoneuronu (vznika tak tzv. smisend paréza)
* Pfic¢ina neni plné znama (faktory zevniho prostredi a gen. viohy)
« Castdji u stardich pacientd (60-70let). Doba prefiti je 2-4 roky.
e Subakutni rozvoj

* Klinika: SMISENA PAREZA + FASCIKULACE + SVALOVE ATROFIE + SPASTICITA (zpo&atku asymetricky — napt. 1
koncetina a postupné se generalizuje), ¢asta tzv. Bulbarni symptomatika.

* Diagnostika: Klinika, EMG, MEP
* Terapie: Riluzol + symptomaticka (PEG), RhB, logopedicka péce

* Primarni lateralni skleréza (I. motoneuron, neni denervace a atrofie)



Onemochéni motoneuronu

* Mohou byt dédicné (nap¥. spindlni svalova atrofie) nebo ziskané (amyotroficka lateralni skleroza)

* Nevyskytuji se senzitivni pfiznaky

* Spinalni svalova atrofie (SMA I-1V)
* Postupny zanik Il. motoneuronu (vznika tak tzv. periferni paréza)
* Dédicna skupina onemocnéni (AR onemocnéni).

« Cast@jsi a zavazné&jsi formy jsou u novorozenského &i kojeneckého véku. Obecné plati ,,&im dFive, tim horsi progrese*”. Dité
se vétSinou neposadi, nebo nepostavi. Méné zavazné jsou v dospélosti.

* Klinika: PERIFERNI PAREZA
* Diagnostika: Klinika, MEP, EMG
* Terapie: nusinersen + rehabilitacni a logopedicka péce

Fascikulace: https://www.youtube.com/watch?v=iQ99xgrsjQl



https://www.youtube.com/watch?v=iQ99xgrsjQI

Onemocnéni nervosvalového prenosu

* RozliSujeme poruchu na presynaptickeé (nervové) nebo postsynaptické (svalové) urovni nervosvalové ploténky.

e Myastenia gravis (MG)
* Autoimunitni onemocnéni, protilatky proti acetylcholinovému receptoru na postsynaptické membrané (vztah k brzliku,
thymom)
* Klinicky: abnormalni svalova unavnost (kolisa, zvySuje se béhem dne a béhem svalové ¢innosti, lepsi se po odpocinku) + neni
svalova atrofie + neni porucha citlivosti
»  OKULARNI FORMA (ptosis/strabismus + diplopie)
» GENERALIZOVANA FORMA (ptosis + diplopie + polykdni + Zvykani + artikulace + asym. parézy + celk. sval. Slabost (nap¥. padajici ije)
»  MYASTENICKA KRIZE (dojde i selhani dychacich sval()
e Diagnoza: klinika (specifické testy, inhibitoryACHE, EMG (SF), specifické protilatky ze séra (antiACHR, antiMuSK)

e Terapie: pyridostigmin + imunosupresiva + kortikoidy; pfi krizi se pouziva vyménna plazmaferéza a imunoglobuliny.
Thymektomie.
+ RhB (fyzioterapeut a logoped)

* Botulotoxin (botulismus, sestupna chabd paréza, suchost, bez teplot), Intoxikace (Sipovy a klobasovy jed,
organofosfaty — soman, sarin, iAChE, salivace, paralyza, kéma), autoimunitni



Onemocnéni nervosvalového prenosu

* RozliSujeme poruchu na presynaptické (nervové) nebo postsynaptické (svalové).

* Lambert — Eatonuv myastenicky syndrom (LEMS)

Autoimunitni onemocnéni, protilatky proti vapnikovému kanalu na presynaptické membrané (Casto
tzv. paraneoplasticky syndrom)

Klinicky: abnormalni svalova unavnost (zejména stehen), hyporeflexie az areflexie, suchost v Ustech,
zacpy)

Diagnoza: klinika (specifické testy, narlstajici sila pri opakované kontrakci), specifické odbéry ze séra,

VIV

e Terapie: imunosupresiva + kortikoidy + mlze pomoci i pyridostigmin



Myopatie

* Svalovd onemocnéni, kterd jsou primarné hereditarni (dédicné podminéna) a nebo ziskana (zanétliva,
metabolickd nebo toxicka).

 Hereditarni svalova onemocnéni
* Svalové dystrofie (manifestace v détstvi)

* Manifestace v détstvi, chybi/je porusen néktery z proteinli svalové membrany (dystrofin, dystroglykany,
sarkoglykany)

* Postupné se zhorsuje paréza a svalova atrofie a zalezi na svalovych skupinach - postizeni urcitych svalovych
skupin je tak typické, Ze je voditkem ke klasifikaci (napf. facio-skapulo-humoralni svalova dystrofie),
senzitivita neni postizena

» Dystrofinopatie = vadny/chybéjici protein dystrofin

DUCHENNEOVA SVALOVA DYSTROFIE
= Uplné chybi dystrofin = destrukce svalovych bunék

NejcastejSi smrtelné dédicné onemocnéni, X-vazané onemocnéni (pouze chlapci, 3-5 rok véku, do 10 let
vede ke ztraté chlize, porusena je i funkce dychacich svalu a srdce - kardiomyopatie).

Typické: chize po Spickach, jsou flekéni kontraktury, kyfoskolidza. Muize byt i equinovardzni postaveni
nohy, kladivkovité prsty.



Myopatie

» Svalova onemocnéni, ktera jsou primarné hereditarni (dédicné podminéna) a nebo ziskana (zanétliva,
metabolicka nebo toxicka).

* Hereditarni svalova onemocnéni
* Svalova dystrofie
* Dystrofinopatie = vadny/chybéjici protein dystrofin

BECKEROVA SVALOVA DYSTROFIE

= vadny dystrofin,

Potize vznikaji a nastupuji pozvolnéji (5-15let), myopaticky splh = Gowersovo znameni, pseudohypertrofie lytek,
chlize po Spickach pro kontraktlry Achillovy Slachy.

* Myotonicka dystrofie (autosomalné dominantni)

myotonie = porucha uvolnéni svalu + svalova slabost a atrofie
Mimo kosterni svalstvo byva postizeno i srdce, kiiZze, oéni ¢o¢ka nebo Zlazy s vnitfni sekreci. Casta je i demence.

Nejcastéjsi u dospélych, postizeny hlavné distalni svaly

Kachni chize: https://www.youtube.com/watch?v=t68SS5FQgbU
,NemlizZu se ucesat, nepovésim pradlo, nezvednu se ze drepu”



https://www.youtube.com/watch?v=t68SS5FQgbU

Myopatie

* Svalova onemocnéni, kterd jsou primarné hereditarni (dédi¢cné podminéna) a nebo ziskana (zanétliva, metabolickd nebo
toxicka).

 Hereditarni svalova onemocnéni
* Poruchy iontovych kanalu (,,Kanalopatie“)

e Vzacné genetické poruchy v ramci svalové bunky (sodikové, vapnikové Ci draslikové), zvysena drazdivost
svalstva.

* Typickym projevem je opét myotonie, periodické paralyzy (zachvaty svalové slabosti pfi nedostatku i nadbytku
drasliku), Thomasova a Beckerova forma.

Diagnostika myopatii:
Klinika (byva podobna u téchto onemocnéni)
Odbéry CK + Myoglobin + Genetika
EMG
Magneticka rezonance svall
Svalova biopsie (vyjimecné)

Terapie: rehabilitace + protetika + prenatalni poradny



Myopatie

» Svalovd onemocnéni, kterd jsou primarné hereditarni (dédicné podminéna) a nebo ziskana (zanétliva,
metabolickd nebo toxicka).

e Ziskané svalové poruchy

» Svalova slabost, bolesti svalil — zejména pletencové svaly (hyzdé a stehna, ev. méné ¢asto ramena a paze) —
neudélaji drep, nevystoupi na schody, kachni chlize

ZANETLIVE (autoimunitni)

Klinika: proximalni svalova slabost, nepostizené mimické a okohybné svaly, svalové bolesti v poloviné pfipadd,
subakutni rozvoj, nepostizena senzitivita a reflexy

Diagnostika: EMG, CK, myoglobin, MR svalu
Terapie: KS + imunosupresiva (azathioprin, cyklosporin, cyklofosfamid) pripadné IVIG (imunoglobuliny)

* Polymyozitida (nékdy myokarditida a perikarditida, autoimunitni onemocnéni, atrofie nebyvaji a taktéz citivost
je neporusenad)

* Dermatomyozitida (¢asto paraneoplastické onemocnéni, heliotropni exantém, Supinaté |éze na extenzorovych
plochdach interfalangealnich kloubl, multiorganové postizeni)

* Myositida s inkluznimi télisky (postizeni proximalni ale i distalni koncCetinové svaly, mimické i polykaci)



Myopatie

* Svalovd onemocnéni, ktera jsou primarné hereditarni (dédicné podminénd) a nebo ziskana (zanétlivd, metabolicka
nebo toxicka).

e Ziskané svalové poruchy

» Svalova slabost, bolesti svallil — zejména pletencové svaly (hyzdé a stehna) méné casto (ramena a paze) — neudélaji drep,
nevystoupi na schody, kachni chlize

METABOLICKE A TOXICKE

Diagnostika: anamnéza, jen mirna elevace CK, mohou byt zvySené jiné krevni parametry (hormony Stitné zlazy), EMG vétSinou
norma

Poruchy stitné zlazy (napr. thyreotoxicka oftalmoplegie)

Kortikosteroidni hormony (fluorované preparaty)

Postizeni nasledkem nadmérné konzumace alkoholu

Statiny = |éky na snizeni hladiny cholesterolu

Steroidy

Amiodaron = |ék na srdecni arytmie

Cimetidin = |ék na paleni zahy

PFi poruchach metabolismu cukri nebo tuki ve svalu (napi. Pompeho nemoc pti poruse metabolismu tuk)



Zajimaveé odkazy:

* SMA (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=Ax89gbbC-4g
* MG (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=bYGxGdu9MsQ

LEMS (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=0h4TcCSZ-EE
Dystrofinopatie (Osmosis): https://www.youtube.com/watch?v=DGOmN6rnsNk

* Myotonicky dystrofie: https://www.youtube.com/watch?v=6XOAYzfFHmME

http://portal.med.muni.cz/clanek-674-zaklady-obecne-neurologie-pro-
studenty-bakalarskeho-studia-osetrovatelstvi-a-porodni-asistence.html

e http://portal.med.muni.cz/clanek-675-zaklady-specialni-neurologie-pro-
studenty-bakalarskeho-studia-osetrovatelstvi-a-porodni-asistence.html
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