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Nervosvalova onemocneéni

e Onemocneéni periferniho nervoveho systému
(neuropatie)

e Onemocnéni nervosvalového prenosu (spojeni nerv-
sval)

e Onemocnéni svalu



Onemocnéni periferniho nervového
systému (neuropatie)




Nerv - stavba

e Axony (jednotliva vlakna — motoricka, senzitivni,
vegetativni).

e Axony jsou obaleny Schwannovymi bunkami,
ktere vytvari myelinovou pochvu.

e Endoneurium obaluje axony, které se spojuji ve
fascikly (1 fascikl =10 000 axonu).

e Perineurium obaluje jednotlivé fascikly
e Epineurium obaluje nerv.



Schéma prurezu perifernim | 3.
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fascikl s axony a endoneuriem, perineurium, epineurium



Klasifikace neuropatie

Dle patologickych zmen:

e Rychle reverzibilni fyziologicky blok — pri kratkodobé
Ischémii nervu kompresi, upravi se okamzite

e Porucha myelinu — porucha vodivosti vzruchu

e Porucha axonu — axonopatie — té€zSi stupen postizeni

Dle pomeéru postizeni jednotlivych nervovych vlaken:
smisene senzitivné-motorické (nejCastejsi), prevazné
senzitivni, prevazne motorické, prevazne autonomni

Dle Casového prubéhu : akutni (rozvoj hodiny, dny),
subakutni (tydny, mesice), chronické (roky), recidivujici



Typy neuropatie

Mononeuropatie — postizeni jednoho periferniho nervu

e Mononeuropatie multiplex — viceCetné asymetricke

postizeni nékolika perifernich nervu

Polyneuropatie — difuzni symetrické postizeni periferniho
nervstva

Plexopatie — postizeni plexu

e Radikulopatie — postizeni kofenu
e Onemocnéni motorického neuronu (systémove postizeni

gangliovych motorickych bunék prednich rohu misnich a
mozkoveho kmene)

Senzitivni neuronopatie — systémové postizeni
perifernich senzitivnich ganglii



Mononeuropatie

e PY¥iCiny: akutni zevni trauma (fezné rany, luxace a
fraktury s postizenim nervu, iatrogenni postizeni),
kompresivni neuropatie (Uzinoveé syndromy —napr.
syndrom karpalniho tunelu, komprese nadorem),
ischemie (vaskulitidy), zanét, metabolicke postizeni
(diabetes mellitus)




N. medianus

e ZabezpecCuje pronaci predlokti, flexi ruky, flexe 1.-3.

prstu, abdukce palce, senzitivne 1.- 4. prst z dlanove
strany. Pri postizeni — obraz pfisahajici ruky,
dominuje senzitivni vypadek.

Postizeni:

V oblasti axily a paze — Casto spolu s n. ulnaris.

V oblasti lokte — zlomenina distalni Casti humeru,
paravenozni injekce, syndrom pronatoroveho kanalu.

V oblasti zapesti

syndrom karpalniho tunelu noCni parestézie prstu
ruky. Dominuje postizeni demyelinizacni s
vyraznejsim postizenim senzitivnich viaken.

fezna poraneni



Syndrom karpalniho tunelu

Karpalni tunel

Transverzalni (pficny)
karpalni ligamentum - vaz |
Lécba - pretnuti vazu

Nervus medianus

- Stfedni nerv -
stlaceni okolnimi
strukturami - bolest,
brnéni

Karpalni tunel

Slachy flexor(i
(ohybacd) prstd

Karpalni (zapéstni) klstky




Syndrom karpalniho tunelu

Priklad kompresivni mononeuropatie — nejcastejsi
uzinovy syndrom
Komprese n. medianus v zapesti (v karpalnim tunelu)

e PriCina — pretézovani zapesti, pri revmatoidni artritide,

diabetes mellitus, gravidita
Klinika — dominuji parestézie typicky nocni (1.-4. prst)

e Objektivné — porucha citlivosti v medianové oblasti,

muze byt i oslabeni

e Diagnostika — klinika + EMG
e LécCba — omezeni pohybove aktivity, ortéza, lokalni

aplikace kortikosteroidu, chirurgicka léCba



N. ulnharis

e Motoricka porucha dominuje — porucha hybnosti ruky
a prstu, drapovita ruka. Senzitivné- ulnarni ¢ast ruky,
4. a 5. prst

Postizeni:
e V oblasti axily a paze — Casto spolu s n. medianus a
n. radialis — napr. komprese berlemi.

e V oblasti lokte — nejCastejsi misto postizeni -
zlomeniny a fraktury, otlakova pareza (operace,
koma) , tumory (lipom, ganglion). Kompresivni
syndrom (syndrom kubitalniho kanalu).

e \ oblasti zapesti a ruky
syndrom Guyonova
rezna poraneni



N. radialis

e ZajisStuje extenzi v lokti, extenzi ruky a prstu,
senzitivne — dorzalni Cast ruky a predlokti

e Ruka prepadava volarné (vazne dorzalni flexe ruky —
priznak labuti Sije)

Postizeni:

e V oblasti axily — casto spolu s n. ulnaris a n. radialis —
napr. komprese berlemi.

e Na pazi - v sulcus nervi radialis: komprese ve spanku
(obrna milencu ¢i opilcu), v narkdze, pfi zlomeninach
humeru.

e \ oblasti predlokti — syndrom supinatorovéeho kanalu,

fraktury vietenniho kosti (Casto postizeni jen
motorické vétve r. profundus n. radialis).

e V oblasti zapéesti — postizeni r. superficialis n. radialis
(komprese obvazem, pouty, pasek od hodinek).



N. femoralis

e Motoricky — flexe stehna v kycli, extenze kolene
(obtize s chuzi po schodech, nestoupne na
zidli), senzitivne - predni plocha stehna, vnitrni
strana beérce.

e PriCiny postizeni — panevni tumory, luxace a
zlomeniny panve, retroperitonealni hematom do
psoatu, abscesy psoatu, pri operaci kycCle,
fraktura femuru, po I.m. injekci do stehna.



N. ischiadicus

e Motoricky inervuje flexory zadni strany stehna,
vsechny svaly berce a nohy, deli se na n.
peroneus a n. tibialis.

e U neuplnych lezi peronealni postizeni dominuje.
e PriCiny postizeni — zlomeniny panve, fraktury a
operace kycelniho kloubu, i.m. injekce, fraktura

femuru, tezky porod, retroperitonealni krvaceni
Ci absces, mekke tumory ve stehne.



N. tibialis

e Oslabena plantarni flexe nohy a prstu - vazne
chuze po Spi€ce, necitlivost chodidla.

e PriCiny postizeni — fraktura distalniho konce
femuru, tibie, poranéni a operace kolenniho
kloubu.

e Za vnitrnim kotnikem — rezna rana, zlomeniny
kotniku, komprese sadrou Ci tesnou botou,
syndrom tarzalniho tunelu — uzinovy syndrom —
(parestézie v prstech a slapce nohy)

e Leze n. suralis — v oblasti zevniho kotniku —
napr. uraz, po biopsii.



N. peroneus

Vazne dorzalni flexe nohy — nemoznost chuze
po pate (stepaz), senzitivni postizeni — dolni
zevni polovina lytka, dorzum nohy a prsty.

N. peroneus communis se deli na n. peroneus
superficialis a profundus

Priciny postizeni

Nejcasteji postizen v oblasti hlavicky fibuly -
zevni komprese v anestezii, u lezicich,
sadrovou fixaci, pri delsim drepu, delSi sedeni
nohu pres nohu, luxace a distorze kolene,
fezne rany.



Plexopatie

Postizeni plexus brachialis

Postizeni lumbosakralnino plexu

Priciny:

Traumata (vytrzeni plexu, luxace kloubu, fraktury),
komprese (nadorem, berle), dysimunitni (neuralgicka

amyotrofie brachialniho plexu), vaskulitidy, diabetes,
latrogenni



Polyneuropatie

e SoucCasné postizeni mnoha perifernich nervu

e Obvykle postihuje vice distalni Casti koncetin,
nekdy | mozkoveé nervy.

e Diagndza je zalozena na triade:
Subjektivni priznaky (parestézie, bolesti,
necitlivost, slabost)

Objektivni priznaky (porucha reflexu, chabe
parézy, porucha citlivosti a autonomni poruchy)

Elektrofyziologické znamky difuzniho postizeni
PNS



PRICINY POLYNEUROPATII

e ZANETLIVE -DYSIMUNITNI PRICINY
e Syndrom Guillaintv-Barrého (AIDP)
e Chronicka zanétliva demyelinizacni neuropatie (CIDP)
e (Gamapatie, dysproteinémie
e Vaskulitidy, autoimunitni systémoveé choroby
e Sarkoiddza
e Lymeska borelioza, HIV, lepra
e METABOLICKE, ENDOKRINNi, ORGANOVA SELHANI
e Diabetes mellitus
e Hypotyredza, urémie, hepatalni poruchy
e Porfyrie
e Polyneuropatie kritickych stavu
e NUTRICNI A VITAMINOVE DEFICIENCE
e Deficience vitaminu B12, B1 (thiamin), alkohol
e Malnutrice, malabsorpce




PRICINY POLYNEUROPATI| -2

HEREDITARNI PRICINY

e Choroba Charcotova-Marieho-Toothova (CMT, HSMN)

e Hereditarni neuropatie se sklonem k tlakovym parézam (HNPP)
TOXICKE

e Alkohol

o Léky: vinkristin, cisplatina, taxol, etoposid, bortezomib, thalidomid, amiodaron, INH (isoniazid),
nitrofurantoin

e Organické prumyslové latky: hexakarbony, akrylamid, sirouhlik, organofosfaty
e Kovy: olovo, rtut

MALIGNi PROCESY

e Paraneoplastické (hlavné karcinomy - bronchogenni, Zaludek, stfevo, prs)
e Lymfoproliferativni poruchy (lymfom, leukémie)

e Myelom

IDIOPATICKE (KRYPTOGENNI)



ZAKLADNi KROKY U PACIENTA S sce’
PODEZRENIM NA PNP S

e 1) JSOU POTIZE A OBJEKTIVNi NALEZ DUSLEDKEM
PERIFERNi NEUROPATIE?

e dif. dg. podobné potize mohou byt dusledkem poruchy mozku,
michy, pfednich roht misnich, kofenu, nervosvalového spojeni
nebo svalu.

e 2)IDENTIFIKACE TYPU A PRICINY NEUROPATIE

e 3) NASTAVENIi TERAPIE
e specificka podle druhu PNP
e nebo jen podpurna ¢i symptomaticka.



KLINICKA MANIFESTACE
POLYNEUROPATII

e ZAVISI NA TYPU POSTIZENYCH NERV. VLAKEN

e SENZITIVNI: = tvodni, pfevazujici

+ bolesti, parestezie (vice klidové, noéni)

- necitlivost, poruchy propriocepce
e MOTORICKA = ochrnuti (obvykle vzestupné)
e EV.VEGETATIVNI: poruchy srdeéniho rytmu + Tk

zmeény potivosti
zmeény strevni peristaltiky

erektilni dysfunkce



DIAGNOSTIKA PNP VYCHAZI ZE 3 ZAKLADNICH
KRITERII

1. ANAMNEZA + SUBJEKTIVNI PRIZNAKY
e SENZITIVNI PRIZNAKY (zacinaji na ploskach a §ifi se proximalng)
e POZITIVNI: parestézie, dysestezie, neuropaticke bolesti
e NEGATIVNI: pocit chladu nebo sniZena citlivost
pocit stazeni kolem kotniku nebo pocit chuze jako po mechu.

e MOTORICKE PRiIZNAKY: svalova slabost, zvySena unava koncetin,
svalové kreCe (crampi), myalgie, fascikulace
e nejistad chuze a porucha koordinace (z kombinace motor. a senzit. deficitu)

2. OBJEKTIVNIi NALEZ
3. ELEKTRODIAGNOSTIKA



Diabeticka polyneuropatie

e NejCastéjsi polyneuropatie — pritomna u 8% nemocnych
pri stanoveni dg. diabetes mellitus.

e NejCasteji symetricka distalni senzitivhe-motoricka
polyneuropatie

e LécCba kompenzace diabetu, Thioctacid, tlumeni bolesti.



Dysimunitni polyneuropatie

Guillain-Barré syndrom - akutné se rozvijejici
zanetlivé postizeni perifernino nervoveho systemu,
autoimunitni reakce proti perifernim nervim

Varianty:

- postihujici myelin (demyelinizacni forma) -
nejCastéjsi varianta — AIDP (akutni zanétliva
demyelinizacni polyneuropatie).

- postihujici primarneé axony

AMAN — akutni motoricka axonalni neuropatie

AMSAN — akutni motoricko-senzitivni axonalni
neuropatie

e CIDP - chronicka zanetliva demyelinizacCni
polyneuropatie



AIDP

e Casto predchazi (1-3 tydny) horecCnaté infekcni
onemocneni dychacich cest nebo
gastrointestinalniho traktu, operacni zakrok Ci
oCkovani (autoimunitni pficina)

e Dominuji parezy koncetin, casto i hlavovych
nervu (zejména n. facialis — diplegie), v tézsich

pripadech i svalstva trupu vCetne respiracnich
svalu — dechove potize

e Bolesti, parestézie (mravenceni)

e Postizeni autonomnich nervu (poruchy
srdecniho rytmu a frekvence, ortostaticka
hypotenze)



AIDP

e Horseni 2-4 tydny, pak 1-2 tydny nalez stejny,
pak lepseni

e Diagnostika
- klinicky obraz
- likvorovy nalez — zvysena bilkovina, bunky
normalni nebo jen minimalne zvysene
- EMG — demyelinizaCni postizeni, nekdy |
postizeni axonalni - prognosticky nepriznive



Lecba AIDP

e Upravu neurologického postiZeni urychluji a prognézu zlep3uiji 2
postupy:
- plazmaferéza (vymeéna plazmy) -5-7x
- intravenozni imunoglobuliny (IVIG 2g/kg béhem 5 dnu) —
LéCbu nutno zahajit prvni 2 tydny od objeveni potizi
e Zabrana komplikaci ze snizené ventilace a autonomnich poruch —
nutno monitorovat dechovy objem, srdeCni akci a krevni tlak.

e Intubace pfi poklesu dechoveho objemu pod 10 ml/kg, uméla
ventilace

e Analgetika u bolesti
Prevence trombembolické nemoci, plicni a mocCove infekce
e Dokonala osetrovatelska péce!!



Onemocnéni motorického
neuronu

e Onemocnéni motorického neuronu — motor
neuron disease (MND):

- degenerativnhi onemocneni motorického systéemu
— amyotroficka lateralni skleroza (ALS),
progresivni bulbarni obrna, progresivni svalova
atrofie, primarni lateralni skleréza.

- skupina vrozenych onemocneni — spinalni
svalova atrofie (SMA) -vrozena onemochnéni,
SMA detskeho veku, SMA dospéelych



Amyotroficka lateralni
skler6za (ALS) 2

Degenerativni onemocneni nervoveho systemu, ktere je
zpusobeno odumiranim motorickych bunék mozku a
michy. Projevuje se slabosti , Casto zacCina fokalne a siri
se postupne na dalsi svalové skupiny.

Klinicky priznaky postizeni horniho i dolniho
motoneuronu (motoneurony prednich rohu misnich a
mozkoveho kmene n. V, VI, IX, X, XI, XII).

Prumérna doba pfeziti je 3 roky.

e NejCastéjSi vyskyt mezi 60-70 rokem, ¢astéji u muzu.
e Usetren je intelekt, citlivost, okohybné svaly, sfinkterové

funkce.



ALS — klinické priznaky

Subakutni rozvo.
Slabost centralniho i periferniho puvodu.

Periferni priznaky — svalova slabost, atrofie,
fascikulace.

Centralni priznaky - svalova slabost, spasticita,
hyperreflexie.

Tzv. smisena paréza.

Bulbarni priznaky — dysartrie, atrofie a fascikulace
jazyka, dysfagie.

V terminalnim stadiu Casto nutnost umele vyzivy a
ventilace.

Lek Rilutek — prodlouzi preziti pacienta



Dalsi formy MND

e Progresivni bulbarni paralyza — bulbarni a
pseudobulbarni priznaky (porucha reci a
polykani).

e Progresivni svalova atrofie — postizeni prevazne
periferniho mononeuronu.

e Primarni lateralni skleroza — onemocnéni
horniho motoneuronu.






Onemocnéni nervosvaloveho prenosu



Nervosvalova ploténka

e sSpojeni mezi zakonCenim motorickeho nervu a mezi
svalovym vlaknem. Slouzi k pfenosu vzruchu z nervu na
sval. Nervovy vzruch vybavuje na nervosvalove ploténce
elektricky potencial. Mediatorem je acetylcholin.



Nervosvalova ploténka

The Neuromuscular Junction

Terminal button

Vesicle of acetyicholine

Voltage-gated Na+ channel

Action potential
propagation
in muscle fiber




Onemocneéni nervosvalového
prenosu

e Dle lokalizace:

e presynapticky (botulismus, Lambert-Eatonuv
myastenicky syndrom)

e Postsynapticky (myasthenia gravis, intoxikace
organofosfaty)

e Kombinovany blok (po aminoglykosidovych
antibioticich)
Klinicky svalova slabost, ktera kolisa zejména v
souvislosti s opakovanou svalovou aktivitou



Myasthenia gravis

Autoimunitni choroba s protilatkami proti
acetylcholinovym receptorum

Manifestace svalovou slabosti a unavnosti kolisavé
intenzity, predilekéni postizeni svalu invervovanych
motorickymi hlavovymi nervy (postizeni okohybnych
svalu — ptéza, strabizmus, diplopie, dale zvykacich,
polylllf?mch mimickych, artlkulacnlch fonacnich, sijovych
svalu

Diagnostika — klinické priznaky, elektrofyziologicke testy
(repetitivni stimulace, single fiber EMG), pozitivita
framakologickych testu (podani inhibitoru
acetylcholinesterazy), pritomnost protilatek proti
acetylcholinovym receptoru v séru, CT tymu.



Myasthenia gravis

o Lécba.

e Inhibitory acetylcholinesterazy — Mestinon, Mytelase,
Syntostigmin.

e Imunosupresivni léCba — kortikoidy, azathioprin (Imuran),
cyklosporin

e Plazmaferéza, intravendzni imunoglobulin

e tymektomie



Onemocneéni svalova




Sval- stavba :§

perimysium
endomysium

Muscle fib

‘ Muscle
Tendon



Svalove dystrofie

Dédicna onemocnéni vyvolavajici postizeni svalu, manifestuji se
nejCasteji v detskem veku event. az v dospelosti
Instabilita svalové membrany s rozpadem svaloveho vlakna

Klinicky progredujici parézy a atrofie svalu bez poruchy citivosti,
postihujici urcCité svalové skupiny, zatimco jiné jsou usSetreny

Duchenneova sval. dystrofie — nejCastéjsi dedicné smrtelné
onemocneni, mutace genu pro dystrofin (bilkovina sarkolemy), vazana
na X-chromozom, recesivni, postizeni chlapci, zacina ve 2-3 letech,
postizen zejmeéna pletence panevni, umrti vétsinou kolem 20 let
(kardiomyopatie, pneumonie)

Beckerova sval. dystrofie — mirnéjSi forma dystrofinopatie, prvni
priznaky mezi 5.-15. rokem, umiraji ve 4.-5. dekadé

Myotonicka dystrofie — souCasné svalova dystrofie + myotonie
(porucha dekontrakce) — nejCastéjSi forma svalové dystrofie dospélych,
multisystémoveé postizeni (srdce, katarakta, mentalni retardace,
alopecie, diabetes mellitus).

t[))lagnostlka hladina kreatinkinazy, EMG, DNA analyza, svalova
lopsie

Specificka |é€ba neni, protetické pomucky, fyzioterapie, genetické
poradenstvi.




Zanetlive myopatie

e Polymyozitida — nedediCné onemocneni, autoimunitni
etiologie, u dospelych, manifestace progredujici
svalovou slabosti (pfevazné v oblasti pletencového
svalstva koncetin (proximalni svaly).

e Dermatomyozitida - u dospélych Casto spojena s
malignim onemocnénim, muze byt i u déti, proximalni
koncCetinova svalova slabost, svalova bolest, kozni
projevy (exantem), diagnostika a IéCba jako u
polymyozitidy

Diagnostika — svalova biopsie, zvySeni CK v séru, EMG.
LéCba — imunosuprese (kortikoidy, azathioprin,
cyklosporin, cyklofosfamid, intravenozni imunoglobuliny)



Metabolické a toxicke
polymyopatie

e Myopatie pri tyreopatiich — chronicka
tyreotoxicka myopatie (u pac. s tyreotoxikézou),
tyreopaticka oftalmoplegie (u tyreotoxikozy,
oftalmoplegie, exoftalmus), hypotyroidni
myopatie (u hypotyreozy, slabost proximalnich
koncCetinovych svalu). LéCba uprava tyreopatie

e Steroidni myopatie — exogenni aplikace
kortikoiodu event. jejich endogenni nadprodukce
— slabost proximalnich koncetinovych svalu

e Lekové myopatie (steroidy, hypolipidemika)
e Alkoholicka myopatie (akutni, chronicka)



