Patofyziologie nervovéeho systemu I:
Poruchy motorického systému — cast 1

Organizace nervového systému

Neurony, synapse, neurotransmitery

Misni reflexy

Ridici systémy motoriky

Obrny - definice, projevy, klasifikace

Priklady nemoci/lézi horniho vs. dolniho motoneuronu




Anatomie a fyziologie NS

* centralni nervovy systém

(b) Organization of the adult human brain

(¢) Adult brain

Divisions of the nervous system
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micha

* pfijimg a zpracovava sensorické informace z kdze, kloubl
a svalu (zadni rohy)

¢ prevadi motorické prikazy pro svaly na predni rohy
(spinalni reflexy)

mozek

* mozkovy kmen
* prodlouzena micha (medulla oblongata)
+ traveni, dychani, srde¢ni rytmus
* most (pons)
« prevadi informace o pohybu mezi mozkem a mozeckém
* stf. mozek (mesencefalon)

. kontrolu celou Fadu sensorickych a motorickych funkci,
. po yby oc¢i, a koordinuje visualni a akustické
re lexy

* retikularni formace
+ probiha podél celého kmene a soustfeduje veSkerou
prichozi informaci

* mozecek (cerebellum)

* kontroluje silu a orientaci pohybu, ucastni se procesu

motorického uceni

* predni mozek (telencefalon)

* diencephalon

+ thalamus - zpracovava vétsinu prichozi (sensorické)
informace

+ hypothalamus - reguluje autonomni systém, kontroluje
endokrin. zlazy (chronobiologie)

*  mozkova kira

« primarni kortexy, asociace, pamét, uceni, intelekt, ...

* periferni nervovy systém

spinalni nervy
kranialni nervy
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Funkce nervoveho systemu: senzoricko-
motoricka integrace = chovani

* regulace homeostazy a jednotl. funkci organizmu
« spolu s endokrinnim a imunitnim systémem
« komunikace s prostredim
« mentalni aktivita
* prima regulace
« kosternich svall (somaticky NS)
« myokardu (autonomni NS)
. ngg:lky’/ch svall cév a visceralniho systému (autonomni
« exokrinnich zlaz (autonomni NS)

* bunky nervového systému
« neurony - excitapilita, konduktivita, syntéza a uvolhovani
neurotransmiteru
* axony a dendrity
* excitabilita (ak¢ni potencial)
*  myelinové pochvy
« syntéza a uvolnéni neurotransmitery
®* synapse
« podpurné buriky - metabolickd podpora, ochrana
(krevné-mozkova bariéra), podpora vedeni (myelin)
* glie (astrocyty, oligodendrocyty, microglie, ependymalni bb.)

HOW THE BRAIN WORKS * Schwannovy bb.
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Bunky NS - neuron jako funkcni jednotka

* vysoka variabilita neuronu

Unipolar Bipolar Pseudounipolar Multipolar

podle specifity, velikosti a =9 ¥ P U)f
typu \\ > .

 jeden a-motoneuron v
prednich rozich misnich v ,.
hrudni oblasti ma axonalni
délku vice nez 1 m a
inervuje nekolik set az tisic

svalovych fibril a vytvari
motorickou jednotku

* jiné neurony maji délku pod
100 um a konci na
jednotlivych telech jinych
neuronu

il N ‘C ety
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Synapse/neurotransmitery

elektrické synapse
 chemické synapse
. excitaéni - zpUsobuji depolarizaci
. . =V 7 o] .7 . .
- inhibicni — zpusobuji hyperpolarizaci (T
K* nebo ClI- permeability)
* messengerove molekuly
* neurotransmitery - synteza, skladovani a
uvolnovani
 AK - Ach, glutamat, glycin, GABA
* peptidy - substance P, endorfiny

* monoaminy (1x NHZ?_ — serotonin,
dopamin, noradrenalin, adrenalin

Nerve impulse triggers
release of neurotransmitters

Eﬁé’fi&?ﬂﬁiﬁiﬁiﬁ” 'OJ e neuromodulatory
* endokanabinoidy, substance P, endorfiny
. nervové rlstové faktory

.ﬁfif,';?ﬁi'n‘;"n‘fﬂf;’ ]  odstrafovani neurotransmiterd

B otsched b5 receptor - enzymaticka degradace (napr. Ach)

- re-uptake pre-synaptickymi neurony
(napr. katecholaminy)
. difuze z mista pUsobeni

Nerve impulse sent

A
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Funkcni jednotka: neuron a neurotransmitery

Akcni potencial (tj. nervovy impuls) se Sifi podél axonu
Mikrotubuly transportuji neurotransmitery k nervovym
zakoncenim (A)

Akcni potencidl I depolarizuje synaptickou membranu a
otevira voltage- dependentm kalciové kanaly (B)

Influx kalcia zpUsobuje fuzi vezikull s membranou (C), coZ
umozni neurotransmiteru

(i) vazat se na receptor a aktivovat druhé posly, které moduluji
transkripci cilovych genl

« (ii) otevrit ligandem vratkované kanaly

* to umoznuje iontdm vstoupit do téla buriky, depolarizovat membranu
a iniciovat akéni potencial II

Neurotransmitery

« Synapticka transmise modulovana neurotransmitery, které se
uvoliuji akénimi potencialy Sificimi se podél axonu

« Neurotransmitery pak reaguji s postsynaptlckynl receptory a
jsou odstrafiovany transportnimi protelny

- Reakce neurotransmiter- revceﬁtor zvySUJe propustnost pro ionty
a umoznuje dalsi Sifeni akéniho potencialu

- Tato kombinace axonalni elektrické aktivity a synapticke
chemické reakce je podstatou vsech neurologickych funkci

Hlavni neurotransmitery:

- acetylcholin, norepinefrin, (noradrenalin), epinefrin (adrenalin),
5- hydroxytryptamm (serotonln), kyselina gama-aminomaselna
(GABA), opioidni peptidy, prostaglandiny, histamin, dopamin,
\I/Lllgamat NO, neurome amn vazoaktivn{ intestinalni peptid

Neurone
Dendrites Nerve endings
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Node of Schwann
Ranwier cell
Secretion of
; synaptic
/ transmdtter
Action
potential | prcrotubules =
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Axonalni transport
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Blood-brain barrier (BBB)

Endothelial cell

Lumen of blood vesssal

Basement membrana

Meuron

Blood
. Monocyte .
Meutrophil
D & -

Tight junction
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Neuronalni plasticita

* prirozena schopnost NS ménit se podle novych
podmlnek a adaptovat

« zmeny ge uskutecnuji v ramci existujici komplexni sité
neuronu
* zkusenosti, mysleni a vzpominky vytvari nové i
silnéjsi spOJenl mezi neurony

* dokonce i v dospelém mozku jsou tvoreny nové
neurony (ale regenerace je velmi omezena), kterée
migruji do kortexu a prejimaji nové role

* naopak nevyuzivané neurony atrofuji

* Wallerova de- /regenerace

- distalni preruseni axonu dovoluje jeho obnoveni podél
myelinové pochvy (vétSinou ne uplné dokolnalé, mine
puvodni spojeni — synklneze)

« pokud je axon prerusen blizko téla neuronu, vede k
proximalni degeneraci a event. i zaniku celého neuronu
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Organizace NS a prehled poruch NS

e aferentni systém ]
« poruchy jednotlivych smyslu (tedy
senzorickych organu)
- senzorické neuropatie

- chronicka ¢i patologicka bolest
* neuralgie, kauzalgie, fantomova bolest

e eferentni systém

- poruchy somatického motorického
pyramidalniho) systemu

« poruchy extrapyramidalniho systému
« poruchy mozecku

- poruchy hypotalamu a vegetativniho
reflexes autonomni systém nerVOVEhO SYStemU

MESETEE o poruchy védom
* abnormalni elektrickd aktivita mozku
lokomotoricky systém * epllepSIe
oty crten ) * mentalni schopnosti a osobnost
« kognitivni poruchy
« demence
* poruchy spanku

nociceptory
(bolest

mechanorece ptory
termoreceptory
proprioreceptory
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Etiologie poruch NS

* nespecificke = porucha
vnitrniho prostredi organizmu
* hypoxie
« teplota .
« koncentrace iontu .
- dostupnost substratu/energie
e glukoza
. ketolé,tky ) )
* specifické pro nervovy system
e Vrozene
* genetické
« ziskaneé
* ijschemie
* hemoragie
* mechanické poskozeni (trauma)
* (auto)imunita
* infekce
* tumory/metastazy

GLUCOSE TRANSPORTERS IN THE BRAIN

CAPILLARY ASTROCYTE NEURON
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MOTORICKY SYSTEM A JEHO PORUCHY
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LIV 4

Motorika, jeji kontrola a komponenty

lokomoce + posturalni adaptace +

periodické pohyby = motorika

motorika je zpravidla odpovedi na

senzoricke viemy

- utek, boj, ucuknuti, vyhledani ukrytu,

- u Clovéka je ale motorika mnohem vic

volni pohyb, ...

* projev uceni a kognice
* emocni vyjadrovani
* nastroj kreativity

zakladni komponenty motoriky

volni kontrola, zameér

koordinace mnoha svalovych skupin
propriocepce a posturalni Uprava
pohybu

senzoricka zpétna vazba

mimovolni kontrola

adaptabilita na zménu podminek

* napf. rust, zména vahy, imobilita
koncetiny apod.

Environment

Interaction with Sensory Signals from
the Environment the Environment

/

EFFECTOR SS!S SENSES
Limbs Object Vision
Eye movements Recognition Touch
Navigation Hearing
Organism
MU N
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Funkcni segregace a hierarchicka organizace motoriky

* ladnost a jednoduchost
§fyzio|ogic,:ke n0) pohybu je ]
ascinujicl a je mozni diky spolupraci
mnoha systemu, z nichz cast

funguje automaticky bez volni

kontroly
* (1) funkcni segregace
+ motoricky system je tvoren mnoha
ryznymi oblastmi NS, ktere kontroluji

ruzne parametry motoriky (‘rozdél a
panuj”’ strategie)
» pochopeni jejich funkcni role je zasadni
pro pochopeni poruch motoriky
* (2) hierarchicka organizace

- nadrazena centra maji vzdy globalnejsi
a komplexnejsi funkcl nez nize razena

= =
m e
O =



DESCENDING SYSTEMS
Upper Motor Neurons

Motor Cortex
Planning, initiating, and
directing voluntary movements

Brainstem Centers
Basic movements and
postural control

Local circuit neurons
Lower motor neuron
integration

Kontrola pohybu — vsichni ,,hraci*

BASAL CGANGLIA
Gating proper initiation
of movement

CEREBELLUM
Sensory motor
coordination

Motor neuron pools
Lower motor neurons

SPINAL CORD AND
BRAINSTEM CIRCUITS

Sensory inputs
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Hierarchicka organizace motorickeho systemu

* 4 Urovneé (level, L) kontroly:
. sy ’ Premotor and
* (1) spinalni micha supplementary
« (2) mozkovy kmen
 (3) motoricky kortex
 (4) asociacni kortex

* rovnez zahrnuje ,,odbocky" k

v 7 V4 (o] V. 7 -7
dalsim systemum prispivajicich AV @ . cromsensory organs
ke kontrole motoriky zpravidla Bl ¢ To skeltal muscl
of face and head
skrze thalamus: ﬂ
 (5) bazalni ganglia o Ys
y > @ < From sensory receptors
.+ (6) mozetek Spinacor P
neck, trunk, and limbs
MUNI
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L(1) micha: misni (dolni) a-motoneurony

kde jsou té&la neurond
« predni rohy michy - pro kosterni svaly krku, trupu a koncetin
« jadra v mozkovém kmeni - pro svaly hlavy

uvoliuji acetylcholin na nervosvalové ploténce (junkci) a tim vedou ke
kontrakci svalu

« isometrické

« isotonické

napll*osto zasadni pro moznost vykonat pohyb = jedina komunikace se
svaly

« zde se integruji signaly z ostatnich Grovni a systéma
dendrity propojeny s mnoha okolnimi neurony — moznost presného a
adekvatniho provedeni pohybu

motoneuronové jadro (,,pool™)

- skupina motoneuronu, které inervuji dany sval (€asto v rozsahu nékolika minich
segmentu)

* masivni skupiny v cervikglnich a lumbosakralnich segmentech (anatomicky patrné jako
ztlusténi ventralnich rohu)

 napt. biceps brachii je inervovan z ~750 somatickych motoneuront
axon daného a-motoneuronu se terminalné vétvi a jednotlivé vétve
zakoncuji na jednotl. svalovych viaknech = motoricka jednotka

« skupina (extrafusarnich) svalovych vlaken inervovana jednim a-motoneuronem
(,inervation ratio")
* malé (10-100) u svald provadé&jicich velmi delikatni pohyby
* napf. prsty ruky, mimické
« velké (=1000) u svali zodpovédnych za hruby pohyb - napt. lytko

Synaptic terminals at
neuromuscular junctions

Motor Motor
unit 1

Motor neuron

cell body /
Motor neuron \ 3

axon




Sila kontrakce zavisi na typu motoneuronu
a svaloveho viakna v motorickeé jednotce

e velikosti %
motoneuronu

(= plocha
membrany) a
membranovy
potenC|aI

* pFisl. typu

Small-diameter
motor neuron

Ry, is high...
mdc nduct on
velocity is

svalovych _
viaken - rgzny %

typ pohybu a T
ruzna
Lunavnost” | PSP _hcion

m

svalu 0

Rest |=

Large-diameter
motor neuron

and conduction
velocity is high.

(type Il) fibers

/ Threshold

\\ /potential Vo
Threshold

(A) SINGLE MOTOR UNIT

Neuromuscular junctions

i
Motor neuron P
\

(B) TWO MOTOR UNITS

|¥xj_/” /“\
, | ‘qv
1\.
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Sila kontrakce zavisi na typu motoneuronu
a svaloveho viakna v motorickeé jednotce

Type-1Fibre Motor Unit Intermediate Fibre Motor Units Type lIB Fibre Motor Unit

Al

100 4

Fast-
Fatigable
50 : :
Fast-Fatigue Resistant

Slow

% Recruitment of Motor Units

Intermediate Muscle 3 Type-11B Muscle
Fibres ] [ Fibres ] B

T 1
0 50 100

Percentage of Maximal Force

[ Early Contraction ]
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Somatotopicka organizace prednich rohu misnich

* ,the flexor-extensor vtems -
rule®

* motoneurony
inervujici flexory jsou e
umistény posteriQrne for distal muscles
vuci motoneuronum
inervujicim extensory

Anterior horn cells Medial motor
for proximal muscles systems
nal locafization of motor neuron groups in the

nant of the spenal cord. In: Waxman SG. Cincal
Accessed January 3, 2010

* ,the proximal-distal
rule"

* motoneurony
inervujici distalni svaly
(napr. zapésti a prstu
ruky) jsou
lokalizovany lateralné
VUucCi motoneuronum
inervujicim proximalni
svaly 8napr trupu)

Flexors

Flexors hand/foot

Extensors hand/foot

Flexors forearm/leg

Extensors forearm/leg

Flexors arm/thigh

Extensors arm/thigh

Dorsomedial

Flexors of trunk

Extensors Ventromedial

Extensors of trunk
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L(1) micha: propriocepce a receptory

ropriocepce je vnimani pozice tela v prostoru, _
tera vyuziva 2 specializovanych skupin receptoru
umistenych ve svalech a slachach

- svalové vreténko signalizuje délku svalu a
rychlost jeji zmeny

* skupina 6-8 specializovanych svalovych vldken (= 5
receptor, bez aktivni kontrakce, intrafusarni vliakna) uvnitr
svalove masy (extrafusarni), ktera zodpovida za kontrakci

* vieténko je tvofeno rlznymi typy vldken (viz obrazek)

* tato vldkna jsou rGzné senzitivné inervovana

EIa, a II vlakna) a tak poskytuji ruzné informace o _
déelka vs. rychlost zmeny) oy static

bag fiber bag fiber  chain fiber

* kazdy sval ma mnoho vretének
* svaly pro delikatni pohyby vice nez ty

pro hrubé -

* iintrafusarni vlakna se mohou trochu g P o
kontrahovat - inervace y-motoneurony . 7T

» zména citlivosti pfi rizné délce svalu ¥— /f§

- Golgiho slachovy organ signalizuje silu
aplikovanou na sval
* kolagenova kapsula

* senzitivni inervace Ib neurony, jejichz zakonceni jsou pfi
kontrakci svalu ,mackana" a tim depolarizovana

Golgi tendon organ

F

Intrafusal fibers

Extrafusal fibers

Muscle spindle

enlarged view of a tendon organ




Sumarne

Dorsal root ganglion—

Posterior horn \ l‘
J

Intermediate zone—_

/ |
Anterior horn”” ZA

Gamma motor neuron

Descending
fibers

1a fiber

Alpha motor neuron
1b fiber—

Motor end plate

Skeletal muscle
Muscle spindle Golgi tendon organ

Svalova vreténka signalizuji
informaci o roztazeni svalu a
rychlosti teto zmeny

Golgiho Slachové organy
signalizuji informaci o sile
pusobicl na sval

dohromady se podili na
propriocepci
- informace Ij\q[ou cestou zadnich
misnich ronu o poloze tela a
jeho casti
* nemusim se na sval divat a vim v
jaké je pozici
- aferentace H’soy rovnez soucasti
misnich reflexu a tedy
predstavuji zakladni jednotku
motoriky
- pfi rizném protazeni a poloze
svalu a chrani pred )
neprimeéreném mechanickém
zatizeni a adaptuji svalovy
tonus na danou situaci/polohu
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L(1) micha: misni reflexy a role interneuronu

Q |d spmdie afferent

reflex je zakladni funkcni jednotkou motoriky

Quadriceps p
,Lejlch morfologickym_podkladem jsou specializované neurpnalni okruhy, TR /
teré Fidi funkci svall tak, aby daly vznik G&innym pohybim
' <]

« bez t&chto okruhl by nemohly byt provedeny ani ty nejjednodussi pohyby (

reflexni oblouk
1) senzor (napfr. sval. vieténko ¢i Golgiho organ) indontan

2) aferentni draha (dostrediva)
* neurony spinalnich ganglia
* tahnou se od prislusného receptoru a do CNS vstupuji zadnimi rohy misSnimi
* v miSe se okamzité déli na dvé kolateraly:
+ k danému misnimu segmentu
+ senzoricka aferentace do vyssich hierarchickych center

3) centrum reflexu (micha resp. prislusny motoneuron) 2. Afferent or ol cord

Vé 7 v . V4 Sensory neuron
4) eferentni draha (odstrediva) - ke svalu ! (imcross section)
5) efektor — kosterni sval

typy reflexd

« monosynaptické
* napinaci (napr. patelarni) - senzorem je svalové vreténko
« polysynaptické - ¢asto obranné
» flexorovy reflex - senzorem je nociceptoir
* aktivaci alfamotoneuronu prislusného flexoru
* a inhibici alfamotoneuronu protilehlého extenzoru (antagonisty) .
* zkfizeny extenzorovy reflex — nasleduje po flexorovém \ )
* extenze kontralateralni koncetiny ,;J

* smyslem je lepsSi rozlozeni vahy a tim k udrzeni rovnovahy - evolu¢né se vsak
pravdépodobné jedna o rudiment z predchoziho kvadrupedického stadia l |

Motor
neuron

- 3. Integration

center

O Interneuron

. Efferent or
motor neuron

1. Receptor

Stimulus
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L(2) mozkovy kmen: descendentni
motorické drahy

* Role descendentnich drah na misni aktivitu/reflexni
oblouky

volni pohyby a nékteré reakce zprostredkované
senzorickymi vjemy jsou kontrolovany descendentnimi
drahami s cilem optimalizovat a zajistit primérenost
pohybové reakce

modulace reflext - kriticka funkce!!! bez kontroly_
témito systémy jsou reflexy a svalovy tonus nepfimérené
resp. mterferui;s plynulosti pohybu (tzv. gama
motoneuron bias)

 Descendentni motorické drahy jsou organizovany ve
dva systémy/dvé skupiny

Lateralni systém kontrolujici jak proximalni tak zejm.
distalni svaly, ktery je zésadni pro volni motoriku
koncetin

* lateralni kortikospinalni trakt

* rubrospinalni trakt (flexory hornich koncetin)

Ventro-medialni trakt kontroluje axialni svaly (trup) a je
tedy zasadni pro udrzeni postoje, rovnovahy a hrubé
uroche kontroly volni motoriky axialnich a proximalnich
svalu

vestibulospinalni trakt (lateralni a medialni)
retikulospinalni trakt (pontinni a medularni)
tektospinalni trakt

predni kortikospinaini trakt

Anterior

Corticospinal

Tract

©2011 UTHealth

Tectospinal Tract

Lateral

Rubrospinal
Tract

Medullary
Reticulospinal Tract

Lateral
Vestibulospinal Tract

MLF (includes the medial
vestibulospinal tract)

Pontine Reticulospinal Tract

Corticospinal Tract

Figure 1

=5
me
o=



L(2) mozkovy kmen: descendentni

motorické drahy

* Paralelni a sériove zpracovani
informaci a zameéru

- tok informaci skrze motoricke
systemy ma jak seriovou
= komunikace mezi urovnémi
« tak paralelm’organizaci .
Brainstem
e = vicero drah na dané urovni

* toto je kriticky dulezité _pro
pochopeni ruznych typu
poskozeni/motoricke
symptomatologie

- existence paralelnich drah umoznuje ‘
alespon castecnou kompenzagi Spinal.cord
poskozem jednoho ze systemu mem

* napr. léze kortikospinalni drahy pomoci

rubrospinalni) a zachovani volni_ e
motoriky v maximani mozné mire eriphery

Telencephalon

Motor
cortices
Sensory
| organs
I f in head
Red Reticular ?;Z‘:::l))r Vestibular
fi i lei
nucleus ormation collicilig nuclei

Rubrospinal
tract
tract

Tectospinal
tract

Reticulospinal
Vestibulospinal
tract

Lateral white matter Medial white matter
(lateral column) (ventral column)
and lateral part and medial part
of gray matter of gray matter

Distal Axial and
musculature proximal
musculature
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Descendentni drahy extrapyramidoveho
systému |

* Rubrospinalni trakt

« axony zakoncuji primarne v ceryikalnich a thorakalpich castech michy, coz naznacuje
roli v motorické koordinaci svalu proximalnich svalu hornich (ale ne olnlch) koncetin

* decerebrace

« kompletni pferuseni mozkového kmene znemoznujici prenqs informace z kortexu
(CTS) a n. ruber (rubrosplnalnlm traktem) k distalnim svalim koncetin
* rubrospindlni trakt zvySuje aktivitu motoneurond flexorQ a inhibuje extenzorové motoneurony
. vede k hyperaktivité extensort na vSech 4 kon&etinach
* tzv. decerebracni rigidita spolecné

s komatem, fixovanymi a dilatovanymi pupilami, cortical inputs Peice S
absenci pohybu oCi a Cheyne-Stokesovym Decorticate posturing

dychanim — - ~—— A
« priciny: TBI ﬂ(raumatlc brain injury) - horsi
progndza, unkalni herniace velkymi tumory
nebo hematomy, krvaceni (stfedni mozek,
pons, diencefalon), mrtvice, abscesy,
|ntOX|kace otravy Plantar flexion

* dekortikace

 rubrogpinalni trakt excituje motoneurony
flexoru a inhibuje extenzorové
motoneurony

afferents
« priciny: TBI - lepSi prognoza, krvaceni, ve d 4/
mrtvice, abscesy, tumory, Jaternl

Plantar flexion Extension Flexion Pronation| Adduction
encefalopatle intoxikace, otravy Extension /j‘i"‘ )j

cingulate
(subfalcine)

central
(trans-
tentorial)

< transcalvarial

red

pontine nucleus
!

e
reticular A

formation - .

medullary /

reticular [ .
Extension Flexion Adduction formation \. 3

S m—

Decerebrate posturing

la spindle

A

alpha gamma = alpha gamma
EXTENSORS FLEXORS

==
m e
O =

[—



Oba stavy se mohou kombinovat
(oboustranne) u 1 pacienta




Kortiko-spinalni/-bulbarni trakt

KS systém kontroluje motoneurony a interneurony
spinalni michy

KB systém kontroluje motoricka jadra mozkoveho
kmene |nervu1|C| oblicejove a krcni svaly

draha zacina v motorickém kortexu a predstavuje
jediné primeé spojeni telencefala s a-
motoneurony!!!!

« capsula interna, crus cerebri (mldbraln?

medulla oblongata — decussacio (rozdé
funlcull)

primarni draha realizujici volni motoricke pfikazy do
pohybove aktivity
lateralni kortikospinalni trakt (90% axonti)
zodpovida za kontrolu distalni muskulatury
 zdsadni role LCST v jemné kontrole motoriky prstl (zeJm ruky)
- anteriorni kortikospinalni trakt (10% axonu) se podili
Ina}ckko)ntrole proximalni muskulatury (napr. paze, stehno,
ytko
oba trakty — LCST a ACST - jsou prekrizené drahy;
nicméné misto krizeni se lisi

pyramidy
eni ve dva

== Upper motor neuron

=
|| ... =—— Pre-central gyrus

Cerebral peduncle

—— Midbrain

Medulla

Decussation
of pyramids

‘ 4 Anterior
Lateral 4<_\\Lb M corticospinal
corticospinal il > tract
tract J‘ l 1

Upper motor
neuron

E

To skeletal | NI |

muscles }JV b

Lower motor
neuron

Spinal cord

Key

> Lower motor neuron
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Kortiko-spinalni/-bulbarni trakt

procento axonu CST, které
inervuji a-motoneurony prlmo je
absolutné nejvyssi u clovéka (ve
srovnani s lidoopy a dalsimi ne-
humannimi primaty) a mnohem
vyrazneJ| s ostatnimi savci
+ napf. motorika hlodavcu, kocky ¢i
psa utrp| poskozemm CST velmi malo
e prepojeni vyhradne na interneurony
Eoskozenl CST ma pro clovéka
atastrofické nasledky v podobé
ztraty jemné motoriky koncetin a

obliceje
* zdravotni, socialni, ekonomickeé

dominance CST u cloveka reflektu[j
evolucni tlak na zvysovani manualni
zrucnosti a exprese vyssich
mozkovych funkci




4

Prehled drah/traktu ve spinalni mise

Ascending tracts

Fasciculus gracilis

DORSAL COLUMNS

Fasciculus cuneatus

Descending tracts

Dorsal
spinocerebellar
tract

Fasciculus

Medial longitudinal fasciculus

Lissauer's tract

proprius

Ventral
spinocerebellar
tract

Spinothalamic tract
& Spinoreticular tract

Lateral corticospinal lateralni syste m

tract

Rubrospinal tract

Pontine

reticulospinal
w tract

Medullary
reticulospinal tract

Lateral
vestibulospinal
tract

Tectospinal tract

Ventral corticospinal

tract

ventromedialni systém
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L(3): Motoricky kortex o BT

Cortex X Cortex

 zahrnuje tfi ruzné oblasti frontalniho laloku

- primarni motoricky kortex (Brodmannova
area 4)

* funkce: iniciace volniho pohybu (v€. momentu jeho
zacatku, sily, smeru a rychlosti (= regulace

7

provedeni,v%sledngho pohybu ale ne kontrola
jednotliuvych svalu)

- premotoricky kortex

 funkce: komplexni ,task-related" procesovani,
vybér optimalniho motorického planu volniho
pohybu v tésné navaznosti na stimuly z okoli
(zejm. vizuadlni) a abstraktni asociace

- suplementarni motoricka oblast
 funkce: programovani komplexnich pohybovych
sekvenci a koordinace bilateralnich pohybu (na
zaklade zapamatovanych sekvenci)
* elektricka stimulace techto oblasti vyvolava
pohyb urcCitych casti tela
 ale rozdilné u 3 jednotlivych oblasti

* somatotopicka organizace motorického
kortexu podobna senzorickému
“homunculu”

© BealnConnection com
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Primarni motoricky vs. senzoricky kortex

Motor cortex

Somatosensory cortex
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Capsula interna

Stanford Medicine 25
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Cyto-architektura primarniho motorického

kortexu

mozkova kura je obecné velmi
senzitivni k hypoxii a motoricky
kortex obzvlaste

* pre-/peri-/ a Casne post-natalni
vyVvoj je velmi zranitelna perioda
- détska mozkova mrtvice (angl.
cerebral palsy)
» predCasny nebo nepostupujici porod
e perinatalni asfyxie
e postnatalni (do cca 3 let véku) hypoxie

* duseni, resplracnl infekce, ztrata krve,
edém mozku

* v dospélosti

« srdecni zastava s opozdenou
resuscitaci

« velka ztrata krve
« mozkovy edém
e mrtvice

Primary
motor cortex

Non-Betz
pyramidal neurons

Betz cells

NEUROSCIENCE 5e, Figure 17.3

© 2012 Sinauver Assoclates, Inc

Aread

(primary motor cortex)

White
matter

6
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Kortikalni aferentni a eferentni spojeni

* efferent pathways
« directly to alpha motor neurons via the corticospinal tract
« the corticorubral tract to modulate the rubrospinal tract
« the corticotectal tract to modulate the tectospinal tract
« the corticoreticular tract to modulate the reticulospinal tracts

» the corticostriate tract to the caudate nucleus and putamen
of the basal ganglia

» the corticopontine tract and cortico-olivary tract to the
cerebellum

» the corticocortical pathways to other brain areas (bi-
directional)
* afferent pathways

« the corticocortical pathways from other brain areas (bi-
directional)

« indirectly via the corticothalamic pathways (from the
cerebellum and basal ganglia)

Integrated signal:
- Motor programme
- Movement parameters

Integrated signal:
- Motivation
- Action selection /4
- Habits

Integrated signal:
- Proprioception

- Temporal pattern
- Error signaling

Basal

ganglia Cerebellum
/P : Sensory
Dopamine spinal cord
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L(4): Asociacni kortex

* prefrontalni kortex

* posteriorni parietalni S SRR
kortex | "%";’-?';3 /—A“&“‘;‘&:\
 priklady poruch f =
+ apraxie [""“’3‘%‘&/4 >\ vm‘aﬂ
* agnosie
- afazie

PHMARY PRIVMARY
WOTOR
comzx CORTEX

ENVIRONMENT |
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Poruchy pohybu a svaloveho tonu

o galli‘a)ly'/za (DMN/LMND vs. HMN/UMND, viz
ale
« porucha volni motoriky vC. poruch sval. tonu
* spasticita nebo ochablost

* extrapyramidove syndromy (nepyramidove
UMN, bazalni ganglia a cerebellum)

- porucha pfiméFenosti pohybu, koordinace a
posturalni motoriky ycC. rigidity Ci
abnormalnich pohybu

* poruchy neuromuskularniho spojeni
(nervosvalove plotenky)

« myastenické syndromy
e poruchy svall

« muskularni atrofie

« muskularni dystrofie

* abnormalni elektricka aktivita mozku
zahrnujici motoricky system

- néekteré typy epilepsii

Il
M

UN
ED




PORUCHY VOLNI MOTORIKY (LEZE
HORNIHO VS. DOLNIHO MOTONEURONU)
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Obrna neboli paralflza (¥ nebo absence volni svalové aktivity)

obrna (paralyza) - { nebo zanik schopnosti volni
pohybove aktivity prisl. svalovych skupin

« terminologie!
* (CasteCna (n motorickych jednotek postizeno) = paréza

. k?mpletnl’ (vice nebo vSsechny motorické jednotky, sval jako celek) =
plegie

« obrna muze zahrnovat i ztratu Citi v postizené oblasti, to ale zavisi
na etiologii poskozeni

aralyza vzdg, zahrnuje zmeny svaloveho tonu,
teré jsou rozdilné pri postizeni HMN vs. DMN
« centralnj, spasticka paralyza - |[éze HMN (primarni
motoricky kortex, capsula jnterna, o
kortikospinalni/pyramidova draha nebo bulbarni trakt)
« 7T svalovy tonus (hypertonie) typu spasticity (miZe vést ke
kontrakturam)
* odpor proti protazeni svalu, pfi zvyseni sily povoli (fenomén
“sklapovaciho noze”) R
* v dusledku poklesu inhibice spinoélnich reflexu
T vybavnost sval. a Slach. reflexu
* pokles inhibice a-motoneuronu_
* zvySenad aktivita y-motoneurony
* pritomnost patologickych reflexu (deliberacni fenomény)
* Babinski
* prip. clonus
- periferni, chaba paralyza - |éze DMN (motoneurony v
rednich rozich misnich a ganglia hl. nervu v mozk.
meni, perif. nervy)
* svalova hypotonie (ochablost) .
* | nebo chybéni sval. a $lach. reflexu

* prechodng fascikulace a fibrilace (spontanni depolarizace
poskozenych a zanikajicich motoneuromu)

« v dlsledku poklesu klidového potencidlu a zvy$eni citlivosti k Ach
v denervovanem svalu

* pak sval. atrofie

[PTPR———
Upper motor neurons

V/ZE 8
7 A
Lowermotorneurons/k{ LI

Face and
tongue

Arm
muscles

Intercostal
muscles

Leg
muscles

.\ \F!

N\
1
Ve

/|

E

N K“_ Spinal
\

- —

' Brain
. ~ /
"i- /‘\ﬁ-— Brainstem
D

~

cord

Upper motor neuron signs

Very little wasting
Increased tone (spasticity)

Brisk reflexes
(hyperreflexia)
Primitive reflexes
(Babinski sign)

Lower motor neuron signs

Wasting (atrophy)

Low or normal tone
(flaccidity)

Reduced or absent
reflexes (hyporeflexia or
areflexia)
Fasciculations (low

threshold for irritation of
the motor neuron)
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Etiologie paralyz + topika

centralni syndromy (postizeni HMN) - spastické

- (a) kontralateralni hemiparéza/hemiplegie
* flekéni kontraktura horni koncetiny a extencni dolni koncetiny (cirkumdukce)
* kortikalni
* kapsularni
¢ kmenové (+ ypsilateralni postizeni jader hl. nervi)
* etiologie
 fokalni Iéze motoneurond
+ ischemie nebo hemoragie (CMP)
urazy hlavy
centralni demyelinizace
neuroinfekce
tumory

« (b) parapareza/paraplegle u spinalnich syndromi (postizeni HMN), zfidka pfi
bilat. post|zen| mozku
* nejc. traumatické preruseni michy (viz dale)
periferni paralyza (postizeni DMN) —» chabé mono- popr.
paraparezy/plegle
« preruseni nebo postizeni perif. nervu
* trauma
* perif. demyelinizace
* infekce (poliomyelitida)

« ventralni korenové syndromy Paraplegia  Quadriplegia
* herniace intervertebralniho disku, tumor, fraktura obratle, osteofyty, komprese aj.

« pletencové syndromy
rv yd . V4 7 (o]
smiseneé - generalizované léze motoneuronu
« amyotroficka lateralni sklerdza

Monoplegia Hemiplegia
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»

VYBRANE PRIKLADY ETIOLOGIE OBRN
IPARALYZ (HMN A DMN)
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(1) HMND: Mozkova mrtvice

Arterial Circulation of the Brain, Including Carotid Arteries

Anterior
Cerebral Artery

Circle of Willis Left Middle

Cerebral Artery
Right Middle .
Cerebral Artery Anterior
Communicating
Artery
Basilar Artery
Posterior
External Cerebral Artery
Carotid Arteries

Posterior
Communicating

Vertebral Arteries Artery

[] Anterior cerebral artery (ACA)
[] Middle cerebral artery (MCA)
[:] Posterior cerebral artery (PCA)

Common

Carotid Arteries Internal

Carotid Arteries

[_] Anterior cerebral artery (ACA)
[] Middle cerebral artery (MCA)
[ ] Posterior cerebral artery (PCA)
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(1) HMND: Mozkova mrtvice

motoricka manifestace zavisi na strane postizeneé
hemisféry (kontralateralita)!!! a konkrétnim
misté primarniho motorickeho kortexu

« viz ,motoricky homunkulus" a korelace s uzavérem
privodné arterie

* ACA infarkt / mrtvice

-+ motoricky deficit charakteristicky zahrnuje dolni
koncCetiny (kontralateralné mistu uzavéru)

. MCA infarkt / mrtvice

nejcastgjsi typ (2/3 vSech pripadl) mozkovych
infarktu

- MCA zasobuje nejvetsi oblast mozku, infarkty
typicky asociovany s mnoha dalSimi
neurologlckyml priznaky a deficity

Excitatory
« MCA uzaveér postihne plasticity
» kortikospinalni trakt (jemna motorika ruky)

» kortikoretikulospinalni trakt zodpovédny za posturalni
kontrolu a lokomotorické funkce
* PCA

Elbow —] |

; \_.‘9 AR
S5223% S )
w20 - & /)
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Flaccid paralysis
Return of reflexes

Emergence of spasticity

Stereotypical synergistic movement patterns

Spastic coconiraction

Gradual reduction of spasticity and breakup of synergies Inhibitory

plasticity

Raestoration of isclated voluntary movement control
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(2) HMND: Misni trauma (spinal cord injury, SCI)

dominantni pri¢inou jsou
autonehody dale nasilné cCiny, pady
a sportovnl zraneni

» prlimérny vék pacientd je ~33 let
.« predominance muzu cca 4:1

e cca 52% SCI pfipadu kondi
kvadruplegii a cca 42% paraplegii

* okamziteé po traumatu nasleduje
spinalni sok (cca 2 tydny)
« ztrata vsech spinalnich funkci

. Rostupne obnoveni reflext az k jejich
yperaktiviteé

 pod mistem léze SCI vede
« k spastické paralyze
« hyperreflexii
- poruse aferentnich drah (Citi)
« poruse vegetativnich funkci

‘ ;% C4 injury
7Zi . (tetraplegia)

\ ;\v‘\
\ &
Lumbar —F571/

Sacral

Cervical

C6 injury
(tetraplegia)

T6 injury
(paraplegia)

Coccygeal k

L1 injury
(paraplegia)
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Misni leze vC. senzitivhi symptomatologie

2, R EEEA
. g

* postihuje motorické funkce, spinalni reflexy, aferentni
sensace a vegetativni funkce v a pod mistem leze

* (A) kompletni transversalni léze
« okamzité po preruseni michy nasleduje misni Sok
» ztrata sval. tonu, reflexl, percepce, nestabilita kr. tlaku
(neurogenni Sok), porucha termoregulace, ztrata kontroly
defekace, moceni a str. peristaltiky
« pozdé&ji se rozviji spasticka paralyza + hyperreflexie +
porucha citi
* C1 - C4 - akutni respiracni selhani
* pod C5 + horni Th
kvadruplegie
porucha Cciti
spontanni ventilace (inervace branice)
porucha sympatiku (hypotenze)

porucha kaudalniho parasympatiku (defekacni a urinacni
reflex)

* dolniTh,Las
* paraplegie
* porucha diti

* porucha kaudalniho parasympatiku (defekacni a urinacni
reflex)

- ale normalni ovarialni cyklus a pribéh téhotenstvi
(nebolestiveé porodni kontrakce uteru)

+ erekce a ejakulace mozna po taktilni stimulaci
 (B) lateralni misni hemisekce (Brown-Sequard
syndrom)
« paralyza a ztrata propriocepce na ypsilateralni strané

« ztrata Citi bolesti a termorecepce na kontralateralni
strané

: -
* D54 13800
4 " o




Current and future management of SCI

* SCI represents a great therapeutic
management challenge
* a negative nitrogen balance due to immobilization

 body wedght compresses the circulation
causing decubitus ulcers to form

« healing is poorly and prone to infection because
of body protein depletion

Primary Injury axon

Demyelinated #,
axon *
Secondary |njury Ne%rotlc neﬁ'c%

2 Damaged vessel X Damaged vessel Severed

—x
« Ca2+ is released in large amounts from skeleton S— R Astrocyte
and tissues leading to hypercalcemia, _ s e ;f: $ B,oodvesse.
hypercalciuria, and formation of calcium stones in Migjinated

the urinary tract

« combination of stones and bladder paralysis
cause urinary stasis, which predisposes to urinar
tract infection, the most common complication o

SCI
* spinal cord regeneration?
« administration of neurotrophins shows some g stmulaion
promise in experimental animals \
« embryonic stem cells at the site of injury [ S
« electronic devices mimicking stimulation by UMN \ |
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(3) HMND: DMO (detska mozkova brna)

* ne-progresivni neurologické postizeni vznikajici nasledkem expozice
(nejcastéji vyvijejiciho se) mozku hypoxu
- pred nebo b&hem porodu (70-80% ptFipadd)
* toxiny, infekce
* predcasné porody
* perinatalni asfyxie (CAVE domaci porody)
* hypoglykemie
+  béhem casného détstvi (cca do 3 let véku)
* toxiny, infekce, hypoxie, krvaceni, ..
« dospélost
* srdecni zastava
* zavazna hemoragie
* mrtvice - viz dfive
* symptomy DMO
« motorické symptomy
 spasticita, ataxie, deficit jemné motoriky, abnormalni chiize
« senzorické deficity
* porucha zraku a sluchu, poruchy uceni, mentalni deficit, epilepsie
* CP subtypy
« spastickd DMO - klasicka poruchy HMN, nejCastéjsi
* spasticita, hyperreflexie, klonus a pozitivni Babinski r.
« dyskinetickda DMO - s poskozenim extrapyramidového systému
* nechténé pohyby (chorea a athetosis)
« smisena DMO
« hypotonicka DMO
* hypotonie svall trupu a konéetin, hyperreflexie, perzistentni primitivni reflexy




(4) HMND: Demyelinizace (sclerosis multiplex)

* typicky vék nastupu 20 - 45 let, 2x vice zeny, mirné
pasma severni polokoule

* etiologie
« genetické predispozice (MHCII geny)
- faktory prostredi (infekce?, toxické efekty?)

. patogeneze
myelin je v CNS produkovan oligodendrocyty (ODC) -
ztrata myelinu vede k poklesu rychlosti vedeni
- zpocatku reverzibilni re-myelinizace
- opakované ataky demyelinaizace vedou k zaniku axonu
« autoimunitni poskozeni (T-lymf., makrofagy, aktivovana
mikroglie) poskozuje myelin a ODC

- aktivni cytotoxicka destrukce ODCs a myelinu (+ protilatky
proti myelinu a komplement) vedou k tyorbé ostre
ohrani¢enych demyelinizovanych okrsku v CNS - plaky

* ty jsou dale zjizveny (sclerosis)
* symptomy
« inicialné je predilekéné je poskozen opticky nerv
(pfechodna porucha visu), per|ventr|C}<uIarn| bild hmota,

kmen %polykanl a rec), mozecek (chuze), kortlkosplnalnl
draha (svalova slabost), spinotalamicky trakt (vibracni Citi)

+ psychologické projevy (unava, stridani nalad, deprese,
euforie, porucha paméti) je ddsledkem postlzenl bilé hmoty
mozk. kortexu




(4) HMND: Demyelinizace (sclerosis multiplex)

prubeh periodicky
e pocatecni demyelinizace jsou
remyelinizovany

« se zanikem ODC klesa moznost
regenerace

- postupné neuplna obnova funkce

+ prubéh - relabujici-remitentni,
sekundarné progresivni nebo
primarné progresivni

* Guillain-Barre syndrom

« post-infekcni perif.
polyneuropatie v dusledku perif.
demyelinizace (Schwanovy bb.)

Increasing Disability

;

Relapsing-remitting multiple sclerosis

|

Secondary progressive mulitple sclerosis

\

Primary progressive mulitple sclerosis

§

Progressive-relapsing mulitple sclerosis

Time >
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Hemiparezal/plegie - podle lokalizace

(1) motoricka kura

- slabost nebo ztrata pohybu na kontralateralni koncetiné (monoplegia) nebo
jeji casti je charakteristicka pro izolovanou lézi motorického kortexu (napr.
metastaza tumoru)

 Casto téz defekt vyssich korovych funkci (afazie) a fokalni epilepsie

(2) capsula interna
» prqtoze kortikospinalni drahy jsou v c.i. pevne sbaleny (~1cm?), male leze
ZpUSObUJI velké deficity

* napf. infarkt malé vétve a. cerebri media zpUsobuje nahlou kontralateralni
hemiplegii, ktera zahrnuje i tvar

(3) most

Eontlnnl leze (napf. plak sclerosis multiplex) postihuji zridka jen
ortikospinalni trakt, casto postizeny i jadra hlavovych nervu s ochrnutim
VI. a VII. nervu, internuklearni oftalmoplegii apod.

(4) micha

- izolovaneé postizeni tr. kortikospinalis lat. (napr. v krcni oblasti) zpusobuje
ispilateralni UMN lezi



Spasticka paraparezal/plegie

* paraparéza indikuje

vilateralni poskozeni

cortikospinalniho

traktu

« komprese michy

e jiné misni nemoci

- nékdy i cerebralni léze
(blizko stredni komisury)

Table 20.14
Causes of a spastic paraparesis

Spinal lesions

Spinal cord compression (see Table 20.49)
Multiple sclerosis

Myelitis (e.g. varicella zoster virus)

Motor neurone disease

Subacute combined degeneration of the cord

Syringomyelia

Syphilis

Familial or sporadic paraparesis

Vascular disease of the cord
Non-metastatic manifestation of malignancy
Tropical spastic paraparesis (HTLV-1)
HIV-associated myelopathy

Cerebral lesions™
Parasagittal cortical lesions:
Meningioma
Venous sinus thrombosis
Hydrocephalus
Multiple cerebral infarction

* All are rare causes of a paraparesis
HTLV-1, human T-cell leukaemia virus

© Elsevier Science Ltd
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(5) DMND: Polio and the beauty of vaccination

- 'rl.‘.\ ‘.r‘
Countries reporting wild poliovirus in 2000,
a5 of 30 Oot 2000

A

- Certified == polio-fres ZeroWid Vinses ‘

Lessthan 10 Wilduinses P 10to 50 wild viruses
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(6) smisené: Amyotroficka lateralni skleroza

(Lou Gehringova nemoc)

fatalni nelécitelné neurodegenerativni onemocnéni v dUsledku ztraty
motoneuronu ve spinalni miSe, mozkovém kmeni a motorickém kortexu
« 1) DMNs ventralnich midnich rohl
+  2) motoricka jaddra mozkového kmene
* zejm. n. hypoglossus
«  3) HMNs motorického kortexu
* senzorické, vegetativni a nékteré motorické neurony (napf. okulomotorické)
stejné Jako mentalni schopnosti jsou zachovany
. symptomy
« Casné symptomy ALS casto zahrnuji pro?redu3|C| svalovou slabost (zvl. horni a dolni
koncetina), poruchy reci (artikulace), kani nebo dechu
«  pozdé&ji se rozviji rozsahlé porucha volnich pohyb{, dysfagie, dysartrie
e svalova slabost aZ plegie vede v horizontu 3-5 let od za¢atku symptomy k dmrti
7 - . v v v a.vzs v O
* nastup ALS typicky mezi 40 az 70lety, Castejsi u muzu
* etiologie
«  ~90% ALS pfipadd sporadickych
* nahodné&, bez rodinné anamnézy, bez zjevnych (zndmych) rizikovych faktord

+  ~10% familiarni vyskyt

 identifikovano >100 rlznych mutaci v ubikvitarné exprimovaném enzymu Cu/Zn superoxide
dismutase (SOD1, chrom. 21) u cca 20% familidrnich pfipadu ALS

* patogeneze - pouze hypotézy
« ROS toxicita - porucha axonalniho transportu ?
«  exotoxicita — aktivace glutamate-gated kanald ?
* autoimunita ?

: — Interleukin-1
Caspase-1 e 2 i
. T i)

SOD-1
« mutations /

\ ™, Toxic
4—‘ factors

Caspase-3

Microglial
activation

Motor neuron apoptosis

!

Paralysis
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Dekuji za pozornost
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