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Patofyziologie perifernich nervti

Vlakna periferniho nervu:
e motoricka
* senzoricka, senzitivni (rizné modality)

» vegetativni

= FunkEni poruchy ze zanikové léze:
* periferni (chabd) obrna
e poruchy Citi

» vegetativni poruchy

= FunkEni poruchy z iritacni léze:
 fascikulace, krece...
e abnormalni vjemy (parestézie, neuropaticka bolest...)

* vegetativni poruchy



Patofyziologie perifernich nervti

Poranéni perifernich nervi

Preruseni axonu

—> Wallerova degenerace periferniho pahylu axonu:

- otok axonu, zaskrceni a rozdéleni axonu na segmenty

- Schwannovy bunky proliferuji a fagocytuji zbytky axonu, vyplni uvolnénou
endoneuralni trubici.

— Centripetalni degenerace axonu az zanik neuronu

Regenerace axonu z proximalniho pahylu - nutné vedeni k cili sloupcem
Schwannovych bunék (nutné sesiti nervu), jinak vznik terminalniho neuromu

Rlst regenerujiciho axonu v priiméru o 1 mm/den (max. 9 mm/den)
Regenerujici axony nemuseji vrustat k ptivodnim ciliim

—> jina lokalizace, jiny typ receptoru - funkcni obnova nedokonala



Patofyziologie perifernich nervti

Poranéni perifernich nervi
Komprese nervu - naruseni axonalniho transportu, komprese vasa nervorum
- kratkodobd - prechodna porucha funkce nervu
- dlouhodoba nebo velmi silna - degenerace axonu

Je-li zachovana integrita endoneuralnich trubic, je mozna dobra regenerace.
* Komprese tlakem z vnéjsku - zejm. povrchné ulozené nervy

» Komprese vnitrni - v anatomickych prostorech zuzenych patologickym
procesem —> Uzinové syndromy

Spontanni akéni potencialy generované degenerujicim nebo regenerujicim
vlaknem - fascikulace svalu = kontrakce vlaken motorické jednotky

Fibrilace = spontanni kontrakce jednotlivych svalovych vldken spusténa malym
mnozstvim acetylcholinu po vzniku hypersensitivity v reakci na nedostatecnou
stimulaci receptoru.



Patofyziologie perifernich nervti

Stupné poskozeni periferniho nervu
1) Neurapraxie
- prechodna porucha, neni porusena kontinuita vlaka

- porucha vedeni v misté poskozeni souvisejici mj. s poskozenim myelinové
pochvy

2) Axonotmesis

- preruseni axonu pri zachovani kontinuity endoneuria a epinueuria

- Wallerova degenerace, ale mozna reinervace z centralniho pahylu axonu
3) Neurotmesis

- preruseni vldkna i oball

- Wallerova degenerace

- problematicka reinervace



* Mononeuropatie

* Polyneuropatie

Mononeuropatie
- postizen jeden nerv
Priciny:
* Poranéni nervu
- otevrené rany
- uzavrena poranéni -trakce

-komprese

Neuropatie



Neuropatie

Polyneuropatie
-systémové postizeni vSech nebo vice nervu
-fada nemoci s rlznou etiologii a patogenezi

-prevaha postizeni raznych typu vlaken = distribuce na téle (symetrickeé,
asymetrické, multifokalni), charakter funkcniho deficitu (motoricky, senzitivni -
rizné modality, vegetativni)

Irve

Priciny:

*Dédicné polyneuropatie

*Metabolické a endokrinni poruchy: DM, jaterni selhani, urémie, hypotyredza
*Nutricni poruchy: nedostatek vit. B1, B12, alkoholismus, malnutrice

«Zanéty (autoimunita, infekce): systémové autoimunitni choroby (SLE...),
syndrom Guillain-Barré, lymeska borelidza, HIV...

*Postizeni vasa nervorum: vaskulitidy, podil na diabetické neuropatii
*Toxiny: alkohol, tézkeé kovy, léky, organofosfaty...

*Paraneoplastické jevy

|ldiopatické polyneuropatie



Patofyziologie perifernich nervti

Nadory perifernich nervu
- pravé nadory

- nadorovité utvary

Naruseni funkce nervu
- senzitivni zanikové projevy - snizeni citlivosti

- senzitivni iritani projevy - bolest, parestézie...



Extrapyramidové poruchy

- svalovy tonus, postoj, zaklad pro volni pohyby, mimovolni pohybové programy

Extrapyramidovy systém

bazalni ganglia

motoricka jadra mozkového kmene

motoricka jadra talamu

mozecek



Hypokinetické priznaky

* Rigidita = dlouhodobé zvyseni zakladniho svalového tonu

- plasticky charakter hypertonu, sval klade odpor aktivnimu i pasivnimu pohybu
v celém rozsahu (fenomén olovéné trubky)

- pfi pasivni extenzi koncetiny fenomén ozubeného kola - reflexni stahy
protahovanych flexor(

X fenomén sklapéciho noze pfri spasticité
- muzZe pusobit svalové bolesti
* Bradykineze = zpomalené pohyby
* Hypokineze = snizena amplituda volnich pohybd, chudost pohyb(
» Akineze = porucha zahdjeni volnich pohyb

* Freezing = nahly zaraz v pohybech, forma akineze



Hyperkinetické priznaky

- zesiluji pri emocich a pfri volnich pohybech, které narusuji

* Chorea = rychlé nestereotypni kroutivé pohyby, nejc. z postizeni putamen
* Atetdza = pomalé kroutivé pohyby

* Torticollis = pomalé kroutivé pohyby krku

* Balismus = rychlé pohyby koncetiny vychdazejici z proximalnich segmentu
koncetin, rozmachlé - pri poskozeni nc. subthalamicus (jednostranna léze -
hemibalismus), varianta chorey

* Myoklonus = kratké svalové zaskuby, vétSinou nepravidelné, postihuji
soucasne antagonistické svaly

- fokalni, multifokalni, segmentovy, generalizovany

- zvysSena drazdivost a synchronizace vybojli na urovni mozkové kury,
retikularni formace, jader mozkového kmene nebo michy

- etiologie: idiopaticky myoklonus, sekundarni myoklonické priznaky

 Tiky = rychlé nerytmické, ale stereotypni zaskuby Ci zvukové projevy (zaskuby
v obli¢eji, pokaslavani, okusovani neht), i ve spanku

- nutkavy charakter, potlacitelné vali



Hyperkinetické priznaky
* Dystonie = pretrvavajici svalové stahy - krouceni nebo opakované pohyby,
abnormalni postaveni ¢asti téla

- Casto spusténa nebo zesilena volnim pohybem - rusi volni pohyby
zesilenim sily stahu nebo aktivaci jinych svall

- fokalni, multifokalni, segmentova, generalizovana

- PT. fokalnich dystonii: napf. blefarospasmus, grafospasmus, laryngealni
dystonie, oromandibularni dystonie, torticollis spastica

- Pr. segmentové dystonie: torzni dystonie - Sije a trup (dystonia musculorum
progressiva)
- etiologie: idiopatické dystonie, sekundarni dystonické syndromy (stfadavé
choroby, Wilsonova nemoc, cévni mozkové prihody, zanéty, urazy mozku...)
 Stereotypie = slozitejsi strukturované pohyby delsiho trvani, podobné ucelné
aktivité, ¢asto pri psychickych nemocech

* Akatizie = neposednost, pohybovy neklid s nutkanim k pohybu, nékdy u
psychickych poruch



Hyperkinetické priznaky

Tres = tremor

= rytmicky oscilacni pohyb casti téla vyvolany stridavymi kontrakcemi
agonistickych a antagonistickych svalu

- nejCastejsi extrapyramidovy priznak
Déleni tremoru
Klidovy tremor - v klidu (parkinsonsky sy)
Staticky (posturalni) tremor - ve statické poloze (fyziologicky tres)
Kineticky - pfi kazdém pohybu
- pfi cileném pohybu = inten¢ni tremor (mozeckovy syndrom)

- pfi urcitém pohybu (napft. psychogenni)

Esencialni tremor
- posturalni, ale i kineticky a klidovy
- AD dédicnost

- nezkracuje Zivot



Patofyziologie bazalnich ganglii
Jadra funkcné patrici k bazalnim gangliim:

striatum (nc. caudatus + putamen), globus pallidus (internum et externum), nc.
subthalamicus Luysi, substantia nigra

Funkce bazalnich ganglii:

modulace hybnosti a svalového tonu

modulace okulomotoriky

systém odmeény a trestu (spoje s limbickym systémem)

kognitivni funkce

— projevy poruch bazalnich ganglii



Patofyziologie bazalnich ganglii
Mediatory v bazalnich gangliich:
e glutamat (+) - vstupy do basalnich ggl., nc. subthalamicus

» dopamin (+ pres D1, - pres D2) - substantia nigra pars compacta, vstupy z
ventralni tegmentalni arey

* acetylcholin (+) - nc. subthalamicus, interneurony striata
* GABA (-) - striatum, substantia nigra pars reticulata

 dalsi mediatory

Funkcni okruhy

mozkova klira = bazalni ganglia - talamus - mozkova klra

Vnitrni okruhy:

* Pfima draha
mozkova klira - striatum = talamus - mozkova kiira

* Nepfima draha
mozkova kira - striatum - globus pallidus externus = nc. subthalamicus = globus pallidus
internum - talamus - mozkova kira



Patofyziologie bazalnich ganglii
Extrapyramidové syndromy z poruch funkce bazalnich ganglii:

 hypertonicko-hypokineticky (parkinsonsky)
* hypotonicko-hyperkineticky

= rizné kombinace téchto projevu:
e poruchy svalového tonu

* snizena pohybova aktivita x mimovolni pohyby



Hypertonicko-hypokineticky syndrom = parkinsonsky

- nizka aktivita nigrostriatalniho dopaminergniho systému
Priciny:
* Parkinsonova nemoc

* Jind neurodegenerativni onemocnéni - kortikobazalni degenerace, progresivni
supranuklearni obrna, demence s Lewyho télisky, multisystémova atrofie

* Ischémie, hypoxie

* Trauma

* Toxiny

* Infekce - encephalitis lethargica

* Blokada dopaminergnich receptoru



Hypertonicko-hypokineticky syndrom = parkinsonsky

Projevy:
* Tres - klidovy, ,pocitani penéz”, zesiluje pri emocich, mizi ve spanku
* Rigidita, prevaha tonu flexor - flekéni drzeni téla a koncetin

* Bradykineze, hypokineze, akineze, freezing

Ticha, pomala rec¢, hypomimie, snizena frekvence mrkani, pomala chize, kratké
kroky, nestabilita stoje, potiZze se zménou jiz zahajeného pohybu (neschopnost
zastavit nebo zménit smér chuze)



Hypotonicko-hyperkineticky syndrom

- snizeni svalového tonu + néktera z forem mimovolnich pohyb(

Huntingtonova nemoc

- AD dédicnost - mutace (CAG repeat) genu pro huntingtin = polyglutaminovy
trakt

- degenerace neuronu striata a mozkové kiry - chorea, hypotonie, poruchy
chovani, demence

Sydenhamova chorea (tanec sv. Vita, chorea minor)
- déti, adolescenti

po streptokokové infekci v souvislosti s revmatickou horeckou (ne vzdy dalsi
projevy revmatické horecky)

autoimunita na podkladé zkrizené reakce

postizeni nc. caudatus a nc. subthalamicus

chorea, tiky nebo dystonie

emocni labilita, zmény chovani



Hypotonicko-hyperkineticky syndrom

Vaskularni chorea

- poskozeni putamen nebo nc. subthalamicus ischémii nebo hemoragii

Chorea gravidarum
- sensitizace dopaminergnich receptort v gravidité

- spiSe u zen s choreatickymi projevy jiz drive

Polékova chorea

- napr. nezadouci ucinek Iécby Parkinsonovy nemoci

Metabolické priCiny chorey

- hyper- nebo hypoglykémie, hypertyredza, iontové dysbalance

Léze bazalnich ganglii

- ischemie, zanéty, traumata, nadory, demyelinizace...



Patofyziologie talamu
- skupina senzorickych (specifickych), asociacnich a nespecifickych jader
- prepojeni senzorickych drah (s vyjimkou Cichu)

Zakladni priCiny poskozeni talamu obdobné jako v jinych oblastech CNS.

Poruchy talamu:
» Talamicka bolest - iritaCni projev

* Permanentni kdma (talamokortikalni spoje se podileji na udrzovani bdélosti a
pozornosti)

* Talamicka ataxie - mirna (neobratnost), z poSkozeni spoju mezi mozeckem a
kirou prepojovanych v talamu

» Extrapyramidové projevy - z poskozeni spoju s bazalnimi ganglii
* Talamicka ruka - antexlexe v zapésti, extenze prstu
* Poruchy epizodické paméti - spoje s hipokampem

» Talamicky syndrom = kontralateralni hemiparéza, hemihypestezie, hemialgie,
hemiataxie, hemichorea, druhostranna homonymni hemianopie



Patofyziologie subtalamu

Nc. subthalamicus Luysii se radi k bazalnim gangliim

Poskozeni = balismus (jednostranné poskozeni - hemibalismus)



Patofyziologie hypotalamu

spoje s radou oblasti mozku, informace z receptoru, sam obsahuje radu
receptoru, zakddované optimalni hodnoty parametri homeostazy

centrum frizeni vegetativnich funkci

vliv na chovani

endokrinni funkce

Zakladni priciny poskozeni hypotalamu obdobné jako v jinych oblastech CNS vc.
idiopatickych a neurodegenerativnich onemocnéni.

Funk¢ni poruchy dle lokalizace poskozeni



Patofyziologie hypotalamu

Globalni hypotalamicky syndrom

poskozeni celého hypotalamu

kombinace projevl poskozeni jednotlivych ¢asti

Dilci hypotalamické syndromy

dysfunkce autonomniho nervového systému

poruchy cirkadianniho rytmu

poruchy prijmu potravy

poruchy termoregulace

adiposogenitalni dystrofie (napf. FrohlichGv syndrom)
centralni diabetes insipidus

syndrom neprimérené sekrece ADH

Poruchy sekrece statinQ, liberint = terciarni poruchy osy hypotalamus-
adenohypofyza-periferni zlaza (pubertas praecox, poruchy rdstu...)



Patofyziologie limbického systému
- Poruchy limbického systému dany poskozenim jeho rliznych ¢asti

- |éze u experimentalnich zvirat, historické kazuistiky (H.M.)

KlGver-Bucyho syndrom

- bilateralni destrukce prednich ¢asti temporalnich lalok, dominuje poskozeni
amygdaly

— ztrata strachu, vizualni agndzie, nutkavé zkoumani predmétd, hyperfagie,
hypersexualita

Léze cingularniho gyru - agitovanost, nespavost

Papezliv okruh

predni jadra talamu < corpora
mammillaria

|

cingularni klra > hipokampus




Patofyziologie vegetativniho systému

Vegetativni (autonomni) nervovy systém - fizeni funkce organu - hladka
svalovina v€etné vasomotoriky, ¢innost Zlaz a parenchymovych organu

* hypotalamus

kardiovaskularni a respiracni centrum v kmeni

+ vliv dalSich oblasti CNS

sympatikus - torakolumbalni

e parasympatikus - kraniosakralni

Aktivace sympatiku (+ dfené nadledvin = sympatoadrendlni soustava) je
soucasti stresové reakce.

- stresory vC. bolesti a fyzické namahy, hypoglykémie, hypotenze

Nadmeérna a dlouhodoba aktivace se podili na rozvoji psychosomatickych
onemocnéni.



Patofyziologie vegetativniho systému

Priciny poruch vegetativniho systému:

-neuropatie

-poskozeni centralnich slozek - onemocnéni mozku, misni léze
-neurodegenerativni onemocnéni - tézka porucha vegetativnich funkci pri
multisystémové atrofii a Cistém autonomnim selhani, mirnéjsi pri Parkinsonové
nemoci.

Obecné projevy poruch funkce vegetativniho systému

- mistni nebo celkové
*Poruchy regulace krevniho tlaku (ortostatickd hypotenze)
*Zmeény tepove frekvence
*Poruchy termoregulace a poceni
*Poruchy funkce GIT
*Poruchy moceni a defekace, sfinkterové poruchy
*Sexualni dysfunkce
*Poruchy vasomotoriky
*Mydriaza, midza
*Role sympatiku v neuropatické bolesti



Patofyziologie vegetativniho systému

Poruchy periferniho vegetativniho systému

* Poruchy vasomotoriky - napr.
- Raynaudova choroba
- mistni hyperémie po sympatikotomii (zpravidla prechodna)
- eroze sliznice GIT z lokalni ischémie

* Dyspeptické potize

Poruchy vegetativniho systému na urovni CNS

- viz patofyziologie hypotalamu, mozkového kmene, michy

Farmakologicky navozené zmény funkce vegetativniho systému
- léky, jedy
- parasympatolytika, parasympatomimetika, sympatolytika, sympatomimetika

Otrava organofosfaty - blokada acetylcholinesterazy - aktivace parasympatiku
i sympatiku, kontrakce svall



KONEC



