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1. Motorika — poznamky k fyziologii

Pohyb = komplexni aktivity sjednocené za i¢elem dosazeni koneéného cile (viditelny pohyb)
Déleni motorické aktivity:
dle vile, uvédoméni:

e volni
e mimovolni

dle ucelu:

e opérna (postojova) — slouzi k udrzovani urcité pozice téla
e cilena (pohybova)

dle piivodu:

o reflexni
e dana centralnim motorickym programem

Na kazdy pohyb (i reflexni motorickou €innost) je tfeba pohlizet jako na vysledek komplexni
souhry vSech struktur motoriky!

Piehled mechanismi Fizeni hybnosti

Na fizeni motoriky se podileji tyto struktury:

Pétefni micha

Mozkovy kmen

Mozecek

Bazalni ganglia

Talamus

Mozkova kiira

Jedna se o vzajemné se ovliviyjici struktury, ne pouze hierarchické uspofadani (obr. 1)!

oakrwdE

Opérna a cilena motorika
Opérna motorika
- zékladem pohybu je svalovy tonus
- nasvalovém tonu je vybudovan systém postojovych a vzpifimovacich reflexti = opérna
motorika (z&visi na ¢innosti retikuldrni formace, prodlouzené michy, pontu, stfedniho
mozku a statokinetického c¢idla)
Cilena motorika
- plan volniho pohybu dan ¢innosti asociacni kiry
- program pro vykonani volniho pohybu uskute¢nén v mozecku (rychla cilena motorika)
nebo v bazalnich gangliich (pomalé a ustalené pohyby)
- program se dostava pres talamus do motorické kiiry, kterd tidi provedeni pohybu



Spinalni centra motoriky

Micha:

je nejnizsim centrem fizeni motoriky

uplatiiuje se v misnich reflexech a reflexni motorice

svalovy tonus je zajiStovan koordinaci Cinnosti alfa a gama neuronii (kombinovany
zpétnovazebny okruh)

informace o stavu svalu jsou trvale ptedavany do pfislusného spinalniho centra

Mozkovy kmen:

prodlouzena micha a Varoliiv most se podileji na mimice, fonaci a feci
sttedni mozek je centrem nepodminénych zrakovych a sluchovych reflext — zajistuje
pohyby hlavy a téla jako reakci na svételnou nebo zvukovou stimulaci, dale zajistuje
reflexy vzpfimovaci
cely mozkovy kmen se podili na fizeni postojové motoriky
retikularni formace (rozprostiena po celé délce mozkového kmene):
o Ucastni se fizeni proprioceptivnich reflexti (gama systém), postojovych reakci,
vzpiimovacich reflext, imyslnych pohybt (descendentni facilitacni systém)
o descendentni inhibi¢ni systém naopak tlumi miSni reflexy
o zajistuje integraci informaci z proprioceptord, exteroceptorti a statokinetického
¢idla s informacemi z mozecku, mozkového kmene, hypotalamu a mozkové
kiry

Poznamky k fyziologii dalSich struktur viz nize, kapitoly 3,4,5.
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Obr. 1: Ugast jednotlivych struktur na ¥izeni cileného pohybu.



2. Poruchy hybnosti — obecné pojmy

Narusena ¢innost hybného systému se tyka:
- svalového tonu
- hybnosti
Obe¢ poruchy se Casto vyskytuji soubézné, ale lze je klasifikovat odd€len€.

2.1 Poruchy svalového tonu

ZvySeny svalovy tonus:

a) spasticita:
- vznikd pfi  poSkozeni  kortikospinadlnich nebo  kortikobulbdrnich  drah,
mimopyramidovych drah po odeznéni akutniho stadia
- pasivné¢ napinany sval klade odpor, pak se koncetina pérovité vraci zpét do ptivodni
polohy
- pri prekonani maximalniho odporu svalu dojde k ndhlému povoleni, dal§i pasivni
pohyb je pak mozné vyvolat lehce (tzv. fenomén kapesniho noze)

b) rigidita:
- zvySeni plastického tonu
- vznikd pfi poskozeni urcitych supraspindlnich regulacnich okruhi (napt. poskozeni
dopaminergni substancia nigra (v ptipad¢ Parkinsonovy choroby)
- pasivné napinany sval klade od zacatku az do konce stejny odpor, ten se ale né€kdy
béhem pasivniho pohybu i vicekrat porusi nahlym povolenim svalového tonu (tzv.
fenomén ozubeného kola)

SniZeny svalovy tonus:
hypotonie: vznika z riznych divodd, majicich puvod v poruseni nékterych ¢asti reflexniho

oblouku na spindlni urovni nebo néckterych Ccasti supraspindlnich regulacnich okruht
svalového tonu

2.2 Poruchy pohybu

paréza: castecna neschopnost aktivniho volniho pohybu

plegie: tplna ztrata schopnosti aktivniho volniho pohybu

monoparéza, monoplegie: postiZzeni pouze jedné koncetiny

hemiparéza, hemiplegie: postizeni jedné poloviny téla (pravé/leveé)

paraparéza, paraplegie: soucasné postizeni obou dolnich (méné ¢asto obou hornich) koncetin

kvadruparéza, kvadruplegie: postizeni v§ech koncetin

kontraktury: fixované drzeni koncetiny nebo jiné ¢asti téla v neménné poloze



hyperkineze: chorobné, abnormalni, mimovolni pohyby, které rusi volni ¢i reflexni hybnost.
Patii k nim:

tremor (tfes): jde o rytmickou mimovolni hyperkinezi nékteré ¢asti téla, kterd je
zpusobena kontrakcemi agonistli 1 antagonisti bud’ v klidu (klidovy tremor), pfi
statické inervaci (staticky tremor) nebo pfi pohybu (inten¢ni tremor)

kiece (spasmy): mimovolni kontrakce jednotlivych svali nebo svalovych skupin
pficné pruhovaného nebo hladkého svalstva (tonické: déle trvajici svalova kiec,
klonické: pferuSovana svalova kiec)

fascikulace: spontanni kontrakce skupiny svalovych vlaken (Casti nebo celé motorické
jednotky), viditelné jako vinéni nebo zaskuby pod kiizi, nemaji vSak lokomocni efekt
fibrilace: spontanni kontrakce jednotlivych svalovych vlédken, nejsou vidét, prokazuji
se elektromyograficky

myoklonie: kratce trvajici klonické zaSkuby postihujici jednotlivé svaly nebo Casti
koncetin i trupu; Casto postihuji i mimické svalstvo

tiky: mimovolni hyperkineze vznikajici pfi poskozeni mimopyramidového systému;
postihuji nepravidelné vétSinou malé svalové skupiny

balismus: prudké mimovolni pohyby s velkymi exkurzemi a intenzitou

chorea: samovolné, ndhodné, neptedvidatelné pohyby v riznych ¢astech téla, zvlaste
na koncetinach a v obli¢eji (nékdy pFipominajici tanec)

atet6za: pomalé kroutivé pohyby; pii postizeni kréniho svalstva se nazyvaji torticollis

bradykineze: zpomaleny priabéh pohybu

hypokineze: snizeni rozsahu (amplitudy) pohybi

akineze: porucha zahajeni volnich pohybt



3. Poruchy kortikobulbarni a kortikospinalni (pyramidové) drahy

Motoricky (pyramidovy) systém se sklada z (obr. 2):
- centralniho motoneuronu (pyramidové buriky v motorickych oblastech mozkové
kiry), jeho axony tvofi kortikobulbarni a kortikospinalni trakt
- periferni motorické jednotky (periferni motoneuron, nervosvalova ploténka, pfi¢né
pruhovany sval)

Motoricka kiira
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® ©
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Obr. 2: Schéma motorické drahy.



3.1. Poruchy centralniho motoneuronu

nervova vldkna pyramidové drahy vychazi z motorickych korovych oblasti a konci
Vv ptednich rozich miSnich (kortikospinalni trakt)

cast vlaken vychazi z parietalniho laloku a konc¢i v zadnich rozich miSnich (umoziuji
modulaci pohybu)

kortikospinalni trakt sestupuje ipsilateraln¢ ptes capsula interna do prodlouzené
michy, na Grovni spojeni prodlouzené a kréni michy se vétSina vldken kiizi (tvoii
lateralni kortikospinalni trakt)

asi 20% vlaken bézi bez kiizeni (ventralni kortikospinalni trakt), k dal§imu zkiizeni
dojde az na urovni prislusného misniho segmentu a cast (10%) ziistane nezkiizena
kortikobulbarni vlakna vychazeji z lateralnich ¢asti frontalniho a parietalniho laloku,
tvoii pak synapse s motorickymi neurony v jadrech motorickych hlavovych nervi,
bézi ipsilateraln¢ i kontralateralné k jadriim hlavovych nervl (vyjimka: n. facialis —
Vv ¢asti pro inervaci dolni poloviny obliceje pouze vlakna z kontralateralni hemisféry)
modulaci volniho pohybu uskuteciiuji drahy: vestibulospindlni, retikulospinélni,
tektospinalni, rubrospinalni

Centralni (spastickd) obrna

= postiZeni centralniho motoneuronu v kterékoli ¢asti jeho prubéhu

Pficiny: nejcastéji ob&hové poruchy (ischemie, krvaceni), dale trazy hlavy, autoimunitni
demyeliniza¢ni procesy, neuroinfekce, tumory

Zavaznym mistem lokalizace 1ézi je oblast capsula interna — pyramidova draha je zde
soustfedéna do malého prostoru, ten byva Casto postizen hemoragii nebo ischemii, ktera
poskodi vSechna vldkna drahy!

Ptiznaky:

obrna: snizeni aktivni hybnosti

svalova hypertonie typu spasticity (spastickd obrna), ale v akutnim stadiu nejprve
hypotonie (stadium Soku)

hyperreflexie (odpada tlumivy vliv kiiry na reflexni okruh periferniho motoneuronu):
zvySend vybavnost reflexti, dochazi i k rozsifeni reflexogenni zony, reflex lze vyvolat
1 ze vzdalengjSich mist neZ obvykle

vyskyt tzv. patologickych reflexii (norméaln¢ se u zdravych jedinct nevyskytuji,
fyziologické pouze do stabilizace vertikalni polohy téla, tj. cca do 12. — 18. mésice po
narozeni), napf. reflex Babinského — pfiznak extenze palce nohy po podrazdéni
vn¢jSiho okraje plosky nohy ¢i hromadnych reflexii (napt. mass reflex, kdy pfi
podobném podrazdéni dojde k flexi v ky€elnim i kolennim kloubu, mikei, defekaci,
eventualné 1 k poceni a zmén¢ prokrveni jako disledek iradiace podrazdéni v miSe pod
mistem 1éze)

neni, zejména zpocatku, vyznamnd atrofie svalova, tomu brani neustaly piivod
vzrucht, které vyvolavaji hypertonii (nebo jen mirna atrofie z inaktivity)

poruseni kortikobulbarnich a kortikospinalnich drah v pontu vede Kk Gplné ztraté
hybnosti pfi plné zachovalém védomi, tzv. locked-in syndrom, mtize napodobovat
koéma nebo vegetativni stav (postizeny je schopen pouze mrkani a vertikalniho pohybu
0Ci)



3.2 Poruchy periferniho motoneuronu

- periferni motoneuron je soucasti periferni motorické jednotky (spolu s nervosvalovou
ploténkou a vlakny pti¢né pruhovaného svalu inervovanymi danym neuronem)

- téla perifernich motoneuronii jsou umisténa v pfednich miSnich rozich a v jadrech
hlavovych nervii

- vlakna jednoho motoneuronu inervuji rizny pocet svalovych vlaken (v zavislosti na
typu svalil a jemnosti pohybil), ktera se pak kontrahuji synchronné

Periferni (chab4) obrna

= poskozeni kterékoli ¢asti spindlniho motoneuronu nebo kmenového motoneuronu (v piipade
motorickych hlavovych nervit)

Pti¢iny: obéhové poruchy, zdnéty, nadory, urazy, degenerativni onemocnéni atd.

Ptiznaky:

- snizeni az ztrata aktivni hybnosti — hypokineze aZ akineze

- snizeni svalového tonu - hypotonie az atonie

- snizeni az vymizeni §lachosvalovych reflexti — hyporeflexie aZ areflexie (z divodu
poruSeni motorickych vlaken se vytadi sval)

- svalova atrofie, ubytek svalové hmoty zacinad za 2-3 tydny po pieruSeni nervovych
vlaken, tzv. deeferentani neurogenni atrofie (svalové vldkno nemiiZze existovat bez
spojeni s neuronem), dochazi k atrofii celych motorickych jednotek, tj. vSech vlaken,
ktera ptislu$ny axon inervoval

- trofické zmény na kiZi (porucha trofické inervace kiize): kize je hladka, tenka, bleda
nebo cyanotickd, olupuje se, nehty jsou lomivé, patrna porucha ochlupeni, pozdéji se
tvoti viedy a dekubity

- spontanni fibrilace a fascikulace (cca po 3 tydnech): zptisobeny spontanni aktivitou
nervosvalové ploténky (disledek nadbytku acetylcholinu)

- denervované svaly postupné podléhaji vazivovym zménam

Charakter poruchy motoriky dle lokalizace 1éze

Typ obrny a jeji distribuce na téle zavisi na lokalizaci a rozsahu léze motorické drahy.
V nékterych lokalizacich (mozkovy kmen, micha) mtze 1éze poskodit 1. i 2. motoneuron a
centralni obrna urcité ¢asti té€la se pak kombinuje s periferni obrnou oblasti jiné. Preruseni
vSech vlaken odpovédnych za inervaci uréitého svalu vede k jeho plegii, zanik pouze ¢asti
vlaken zptisobi parézu. Casto 1éze postihne kromé motorické drahy také anatomicky blizké
struktury jinych funkénich systémil, a proto se motorickd porucha miize kombinovat napf.
S poruchami senzorickymi, vegetativnimi apod.

Ptiklady lokalizaci lozZiskové 1éze pyramidového systému a jeho motorickych projevi:

1. Korova léze gyrus praecentralis
- porucha hybnosti distdlnich partii kontralaterdlnich koncetin, zvlaSté postiZeni
fragmentace pohybu akralnich ¢asti

2. Kompletni 1éze capsula interna
- kontralateralni centralni hemiplegie
3. Alternujici kmenové syndromy (obr. 3)



= jednostranné poskozeni mozkového kmene, fada syndromil liSicich se postizenim
konkrétnich jader hlavovych nervi

- kontralateralni centralni hemiplegie z pieruSeni kortikospinalni drdhy a ipsilateralni

periferni obrna urcitého hlavového nervu z destrukce jeho jadra

4. Uplné piiéné preruseni michy
- oboustranna centralni obrna pod urovni léze z piferuSeni kortikospindlni drahy a
periferni obrna v urovni 1éze z destrukce motoneurond pednich rohti misnich
- léze v oblasti kréni michy — kvadruplegie (nad C4 téz obrna branice), léze v oblasti
hrudni michy — paraplegie

5. Brown -Séquardtv hemisyndrom misni (obr. 4)
= pferuseni poloviny michy (pravé/levé)
- ipsilateralni centralni obrna pod turovni léze z preruseni kortikospinalni drahy a
ipsilateralni periferni obrna v urovni 1éze z destrukce motoneuronii piednich roht
miSnich

6. Preruseni predniho misniho kotene
- ipsilateralni periferni obrna svali inervovanych z daného misniho segmentu

7. PreruSeni periferniho nervu
- periferni obrna svalll inervovanych danym nervem

centralni motoneuron GE O j

periferni motoneuron

motorika

anterolateralni systém - bolest, termické éiti, tlak

zadni provazce - propriocepce. dotyk

Obr. 3: Schéma postizeni motorickych drah pfi Obr. 4: Schéma postizeni motorickych a
alternujicich kmenovych syndromech. senzitivnich drah pfi Brown-Séquardové miSnim
hemisyndromu.
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3.3 Poruchy nervosvalové ploténky

Nervosvalova ploténka = tutvar, na kterém je zakonCeno motorické nervové vladkno na
svalovém vlaknu kosterniho svalu (obr. 5)

vlastni pfenos vzruchu z nervového vldkna na vlakno svalové je uskute¢nén pomoci
acetylcholinu (ak¢éni potencidl dosdhne termindlni ¢asti nervu, nésleduje uvolnéni
vezikul s acetylcholinem do synaptické $térbiny)

nasleduje interakce acetylcholinu s nikotinovymi cholinergnimi receptory a
depolarizace postsynaptické membrany nervosvalové ploténky

je vyvolan svalovy ak¢ni potencial (po piekroceni prahového potenciadlu excitabilni
membrany svalovych bun¢k)

acetylcholin na nervosvalové ploténce je odbouran acetylcholinesterazou (membrana
ploténky se miiZe repolarizovat a reagovat na dal$i uvolnéni acetylcholinu)

Poruchy prevodu nervového vzruchu na sval:

1. Utlum tvorby acetylcholinu nebo jeho sniZené uvoliiovani:

Botulismus (otrava botulotoxinem)

botulotoxin se ireverzibiln€ spojuje s cholinergnimi zakon¢enimi motorickych nervii
blokuje syntézu i uvolnéni acetylcholinu

k prvnim pfiznakiim otravy patii poruchy vidéni (diplopie), zavraté, dysartrie, dysfagie
rychle se rozviji paralyza svalli vedouci az k respiraénimu selhani

Myastenicky (Lambertiv-Eatoniiv) syndrom

porucha uvoliiovani acetylcholinu z nervovych zakonceni

pfi¢ina neni znama

postihuje svalstvo pazniho a panevniho pletence, trupu a dolnich koncetin

piidruzuji se 1 poruchy senzorické (parestézie) a vegetativni (suchost v ustech, zacpa,
poruchy mikce, impotence)

V polovin¢ ptipadi souc¢asné vyskyt malobunééného karcinomu plic

2. Kompetitivni blokéda cholinergniho receptoru:

Tubokurarin a kurareformni latky

odvozeny od alkaloidu kurare (Sipovy jed)

dnes vyuZzivany pii celkové anestezii jako myorelaxancia

potlacuji ucinek acetylcholinu na motorickou jednotku

lze antagonizovat acetylcholinem (napf. zvySenim jeho koncentrace blokadou
acetylcholinesterazy)

3. Dlouhodobé depolarizace nervosvalové ploténky:

Starsi typ myorelaxancii typu sukcinylcholinu

vyvolavaji pocateéni zaSkuby svali: plsobeni podobné jako acetylcholin
(depolarizace, vznik akéniho potencialu)
paralyza svali je dlouhodobé (do degradace ptislusné latky)
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4. Blokada acetylcholinesterazy

kratkodobé (reverzibilni) blokatory: napf. fysostigmin, neostigmin — vyuziti k terapii
myasthenia gravis, antagonizaci kurareformnich myorelaxancii

dlouhodobé blokatory: organofosfaty (bojové chemické latky, insekticidy)

snizeni odbouravani acetylcholinu a vzestup jeho koncentrace v synaptické §térbiné

5. Dals$i onemocnéni nervosvaloveé ploténky:

Myasthenia gravis

autoimunitni onemocnéni

typicka tvorba protilatek proti acetylcholinovému receptoru na nervosvalové ploténce
cirkulujici protilatky se vazi na receptory, dochazi k poruse prevodu vzruchti z nervu
na sval

postizeno piedevsim svalstvo hlavy, koncetin, interkostalni svaly a branice

hlavnim pfiznakem je svalova slabost a snadnd unavitelnost (typické prvotni ptiznaky:
ptoza hornich vicek a diplopie)

Casto spojeno s perzistujicim tymem v dospélosti

botulismus
Lambert-Eatontiv syndrom

myasthenia gravis

kurareformni latky

blokdda ACHE

acetylcholinesteraza (ACHE)

nikotinovy cholinergni receptor

acetylcholin

Obr. 5: Schéma nervosvalové ploténky a mozné poruchy jeji funkce.

Dalsi klinické syndromy a nozologické jednotky spojené s postiZenim motorického
systému:

Spinalni muskularni atrofie

podkladem je degenerace motoneuronti pfednich rohii misnich, v nékterych ptipadech
1 motoneuronit mozkového kmene

ptiznaky typické pro periferni obrnu (pocatek jako svalova slabost a hypotonie)

dle véku vzniku a progrese lze odlisit jednotlivé formy (akutni infantilni, pozdné
juvenilni, adultni forma)
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Amyotroficka laterdlni skler6za

degenerace centralniho i periferniho motoneuronu

postiZena i jadra hlavovych nervu (n. IX., X., XI., VII., V.)

etiologie neznama, snad puvod virovy nebo autoimunitni (u familidarniho vyskytu
zjisténa fada mutaci genu Cu-, Zn-superoxiddismutazy — SOD)

zacina Casto jako bulbarni forma s dysfagii a dysartrii

pozdé¢ji ptiznaky periferni i centralni obrny (svalova slabost, atrofie, hyperreflexie,
spasticita svalti, patologické reflexy)

onemocnéni progreduje a obvykle konci smrti do 3 let (pokles krevniho tlaku, arytmie,
zéastava dechu)

Demyeliniza¢ni polyneuropatie

vrozené nebo ziskané

jde o postizeni myelinovych pochev nebo Schwannovych bunék (produkuji myelin
Vv perifernim nervovém systému)

projevuji se motorickou slabosti, mirnou ztratou citlivosti a generalizovanou ztratou
Slachosvalovych reflexi

v tézkych piipadech i respiracni selhani pfi demyelinizaci interkostalnich nervi a n.
phrenicus

etiologie: faktory genetické a autoimunitni

typicky piiklad: syndrom Guillain-Barrého (zanétova polyneuropatie)
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4. Poruchy extrapyramidového systému

Extrapyramidovy motoricky systém zahrnuje:
- bazalni ganglia
- motoricka jadra v mozkovém kmeni
- talamicka jadra ovliviiujici motoriku
- mozecek

Hlavni funkce extrapyramidového systému: koordinace zahajeni i pribéhu volnich i
mimovolnich pohybt, udrZzovani a modulace svalového tonu, postoje a polohy (obr. 6)

Micha  [$ Mozkovi kiira Striatum - nc. caudatus
M Glutamat Acetylcholin
Mozecek i Talamus Acetylcholin
- Glutamat pemmmlp|  Striatum - putamen
GABA

Pallidum Pallidum
— zevni segment

GABA

— vniti‘'ni segment

GABA

Substantia nigra

) — pars compacta
Nc. subthalamicus P P
Dopamin

Luysii mn
Glutamat Substantia nigra

— pars reticularis
GABA

— excitacni spojeni
ﬁ inhibi¢ni spojeni
Obr. 6: Zapojeni bazalnich ganglii.
Bazalni ganglia zahrnuji:
e nucleus caudatus a putamen (dohromady tvofi funkéni jednotku zvanou striatum)
globus pallidus (pallidum)

[ ]
e substantia nigra
¢ nucleus subthalamicus Luysii
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nékdy byvaji ptifazeny:
e nucleus basalis Meynerti
e nucleus acumbens
e nucleus ruber
e jadra amygdaly

Funkce bazéalnich ganglii: vypracovdni mimovolnich pohybovych programi, fizeni
smérovani, amplitudy, rychlosti a sily mimovolnich i volnich pohybi
Hlavni projevy jejich postizeni:

- poruchy svalového tonu

- poruchy postoje

- snizend pohybova aktivita

- mimovolni patologické pohyby

4.1 Hypokinetické syndromy — parkinsonismus

= klinicky syndrom zahrnujici tyto pifiznaky: hypomimii, flexi trupu, zpomaleni volnich
pohybtl, poruchy chiize, ztizeni pfechodu z klidu do pohybu, rigiditu svalti, klidovy ties

Spole¢ny znak tohoto syndromu: po§kozeni nigrostriatalniho dopaminergniho systému

4.1.1 Parkinsonova nemoc

- neurodegenerativni postizeni substantia nigra

Etiologie: neni znama, snad vliv exogennich toxinl (herbicidy), asi u 20 % pacientl vliv
dédicnosti (geneticka dispozice zvysuje citlivost nigrostriatdlniho systému k toxickym
vliviim)

Patofyziologickd podstata: progresivni ztrata (apoptoza) pigmentovych dopaminergnich
neuronl zajist'ujicich eferentaci ze substantia nigra do striata, nasleduje tedy deficit dopaminu
V nigrostriatalnim systému (ve srovnani s cholinergni aktivitou)

Ptiznaky:

- klidovy tfes, zesiluje pfi emocich, mizi ve spanku, tfes prstll je popisovan jako tzv.
pocitani pencéz

- svalovarigidita

- zpomaleni pohybt (bradykineze)

- nestabilita postoje

- poruchy chlize, zejména obtize s jejim zahdjenim, kratké kroky, obtizné téz zastaveni
nebo zména sméru chiize

- pokles hlasitosti mluvy

- Unava azZ apatie

- pozdéji rigidita postihujici hlavné flexory (flexni drzeni trupu a koncetin)

- hypomimie (tvaf nevyjadiuje emocionalni vyrazy)

- téz postizeni autonomniho systému: zvySené poceni, systétmova hypotenze, periferni
vazomotoricka nestabilita, zacpa, poruchy vyprazdiovani mocového méchyie

- paradoxni kineze — ndhla, casov€é omezend schopnost témetf normalni cilené hybnosti
(tanec, piesna stielba) v diisledku enormniho emocionalniho zazitku (radost, vztek)

4.1.2 DalSi priklady hypokinetického syndromu:
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Progresivni supranuklearni degenerace
= ztrata neuroni v globus pallidus, nucleus subthalamicus, substantia nigra,
Vv periventrikularni Sedé hmot¢, v nucleus dentatus mozecku

Kortikobazalni degenerace
= atrofie kary v gyrus praecentralis, frontdlnim laloku, pfedni ¢asti tylniho laloku, ztrata
pigmentovych neuront v substantia nigra a locus coeruleus

Nigrostriatalni degenerace
= ztrata neurond ve striatu

Olivopontocerebelarni atrofie
= atrofie jader v pontu, dolni olivy a kiiry mozecku

Parkinsonismus z jinych pficin
- Z poruchy cévniho zasobeni bazalnich ganglii
-z hypoxie a otravy CO nebo manganem

4.2 Hyperkinetické syndromy

= vznikaji v disledku snizeni tlumivého plisobeni motoriku ovliviujicich (motorickych) jader
talamu na korové motorické oblasti

4.2.1 Huntingtonova nemoc (Huntingtonova chorea)

Etiologie: vrozené, autozomalné dominantni onemocnéni (mutace genu pro huntingtin
lokalizovaného na 4. chromozomu, zvySené opakovani CAG tripletu vedouci k prodlouzeni
polyglutaminové sekvence v huntingtinu)

Patofyziologickd podstata: degenerace neuront striata, tj. porucha modulace motorického
vystupu z bazalnich ganglii

Klinicky se obvykle za¢ina projevovat v dospélosti (kolem 30. roku Zivota).

Ptiznaky:
- progresivni hyperkineze, choreatické pohyby prakticky celého téla
- demence subkortikalniho typu: ztrata paméti, zpomaleni duSevnich pochoddi, apatie,
emocni labilita, nedostatecna péce o osobni hygienu, rozpad osobnosti
- nemoc trva vétSinou 10 — 30 let, samotnéd neni smrtelnd, pfi¢inou smrti jsou obvykle
pady, pneumonie z imobility

4.2.2 Wilsonova nemoc (hepatolentikularni degenerace)

Etiologie: autozomalné recesivni dédicnost, mutace genu kddujicitho transmembréanovou
ATPazu transportujici méd’

Patofyziologickd podstata: neefektivni vazba médi na ceruloplasmin (vazba médi na
ceruloplasmin snizuje tvorbu volnych radikali), méd se pak ukladd ve tkéanich, napft.
v mozkové kure, bazalnich gangliich (dominuje atrofie putamen), jatrech, pankreatu,
ledvinach, kostech, kloubech, rohovce atd.

Ptiznaky z postiZzeni bazélnich ganglii a mozkové kiry:
- dystonie
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- svalovarigidita

- rozmaéchlé pohyby

- mentalni retardace (z ukladani médi v mozkové kiie)

- pokud neni choroba léCena, vede chronicka intoxikace médi k jaternimu selhani

4.2.3 Sydenhamova chorea (tanec sv. Vita)

Etiologie: streptokokova infekce

Patofyziologie: postizeni striata, corpus Luyisii a nucleus subthalamicus (snizeni obsahu
GABA v téchto strukturach)

Ptiznaky: akutni chorea, pfiznaky mizi po 3-4 mésicich, vétSinou postihuje déti Skolniho veéku
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5. Poruchy mozecku

Mozecek zahrnuje tii fylogeneticky razné staré ¢asti:
Archicerebellum (vestibulocerebellum - flokulo-nodularni lalok)
- odpovida predevsim za kontrolu rovnovahy
- informace dostava ze statokinetického cidla, proprioreceptort, dale o o¢nich pohybech
- eferentni signalizace smétuje do vestibuldrnich jader, talamu a retikularni formace
Paleocerebellum (spinocerebellum - piedni lalok, ¢ast vermis véetné mozeckovych tonzil)
- zajiStuje spravné drzeni posturdlniho svalstva — udrzovani rovnovahy pfi stoji i
pohybu
- ma aferentni informace z proprioreceptort
- eferentni signalizace smétfuje do talamu, primarni motorické kiry ve frontalnim
laloku, ke spindlnim motoneuroniim
Neocerebellum (cerebrocerebellum - mozeckové hemisféry, sttedni ¢ast vermis)
- obsahuje programy pro volni motoriku, podili se na zahajeni a provedeni volniho
pohybu
- kortiko-ponto-cerebelo-dentato-talamo-kortikalni uzavieny okruh umoznuje zahajeni a
prabéh volni motoriky, 2x se kiizi, proto mozeckovéa hemisféra ovlivituje pohyby na
stejnostranné poloving téla
Dle nové koncepce cerebella je mozecek zapojen i do vySSich, tj. kognitivnich funkei,
ucastni se v procesech paméti a uceni a v afektivnich funkcich!

Pfic¢iny poskozeni mozecku:
- poruchy ziskané¢ v embryonalnim vyvoji (Casto spojené s postizenim mozkového

kmene)
- intoxikace: nejcastéji akutni nebo chronicka intoxikace etanolem
- traumata

9%

- vaskularni pri¢iny: ischemie, hemoragie

- nadory mozecku: zplsobuji destrukci tkan€ mozecku, narusuji cirkulaci likvoru (az
vznik hydrocefalu)

- poruchy myelinizace: sclerosis multiplex, akutni diseminovana encefalomyelitida po
infekci virem varicelly

- spinocerebelarni degenerace = heterogenni skupina dédicnych onemocnéni
ovliviiyjicich mozeckovou kiiru, michu, periferni nervy:

% Friedreichova ataxie — autozomalné recesivni onemocnéni, postizeny gen

koduje mitochondrialni protein frataxin (spojen s metabolismem zeleza), jiZ
v prvni dekadé Zivota rozvoj ataxie, dysartrie, hyporeflexie, ztrata Citi bolesti a
tepla

% Ataxia teleangiectatica — autozomalné recesivni onemocnéni, ataxie je spojena
s teleangiektaziemi v kazi, ve spojivkach, v plicni cirkulaci, v jatrech,
ptidruzuje se obvykle imunodeficience se zvySenym vyskytem nadorti

¢ Spinocerebeldrni ataxie — autozomalné¢ dominantni degenerativni onemocnéni
(znamo vice nez 30 typt), v CR nejéast&ji typ SCA2, podstatou SCA2 je
prodluzovani repetice CAG tripletu v oblasti exonu 1 genu pro ataxin-2 na 12.
chromozomu; progredujici ataxie, slabnouci Slachové reflexy, déale rozvoj
amyotrofie, kognitivni poruchy, demence
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5.1 Projevy poruchy mozecku — zanikovy syndrom:

Zanikovy mozeckovy syndrom ma v oblasti motoriky 3 zakladni projevy:
1) mozeckova ataxie (viz nize) - sestava z
- asynergie = porucha koordinace pohybt, chybi souhra C¢innosti jednotlivych
svalovych skupin (koncetin = malé asynergie, trupu = velka asynergie)
- hypermetrie =opozdéna a nedostateéna kontrakce antagonistd (opozdéné ukonceni
pohybu), neptesné cileni pohybu, prestielovani
- adiadochokineze =neschopnost provadét rychlé alternujici pohyby
2) inten¢ni tremor — objevuje se pii cileném pohybu
3) pasivita (mozeckova hypotonie) — snizené svalové napéti, zvySeny rozsah pohybu
V kloubech a snizeny odpor kladeny pasivnimu pohybu
Z té€chto zakladnich projevil plynou jednotlivé dil¢i ptiznaky:
— poruchy stoje (ataxie stoje): titubace, pady pievazné dozadu, nezavislé na poloze
hlavy, stoj o Siroké bazi
— poruchy chlize (ataxie chlze): vravordni, Uchylky dozadu (retropulse) i dopiedu
(propulse)
— poruchy feéi preryvana, sakadovana (skandovana) fe¢ z asynergie a adiadochokineze
orofacialniho a dychaciho svalstva
— poruchy svalového tonu: hypertonie extenzort trupu a hypotonie svali koncetin
— okohybné poruchy — pohledovy nystagmus, neschopnost plynulého sledovani
pohledem z asynergie a hypermetrie okohybnych svalt
— makrografie — z hypermetrie
Vedle motorickych poruch se poskozeni mozecku projevuje kognitivné-afektivnim
syndromem.
Jednotlivé projevy poruchy mozecku mohou byt vyjadieny riznou mérou podle toho, zda je
postizeny cely mozecek nebo nekterd z jeho ¢asti.

5.2 Projevy poruchy mozecku — irita¢ni syndrom

- protiklad zédnikového syndromu, pfipomind parkinsonismus
- zvySeny plasticky tonus flexort

- flekéni drzeni trupu a koncetin

- klidovy ttes

- hypokineze aZ akineze
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6. Ataxie

= porucha koordinace pohybi

- volni pohyby jsou v zadsad¢ mozné

- svalova sila je nezmensena (na rozdil od obrny)

- porusena je souhra ¢innosti jednotlivych svalt a svalovych skupin

- vazne navaznost jednotlivych slozek komplexniho pohybu a jeho odméfovani

- je tak narusen prub¢h pohybti a snizena jejich ucelnost

-V tézsich ptipadech je znemoznéna lokomoce a sebeobsluha (invalidizace pacienta)

Typy ataxii:
e mozeckova
e spinalni

e vestibularni

6.1 Mozeckova ataxie

- jejednim z projevi zanikového mozeckového syndromu (pfi¢iny viz vyse)
- sestava z téchto dil¢ich poruch:

1) asynergie (viz vyse)

2) hypermetrie (viz vyse)

3) adiadochokineze (viz vyse)

Z téchto zakladnich slozek mozeckové ataxie vyplyvaji jednotlivé dil¢i piiznaky
(podrobn¢ viz kapitola 5.1):

o  poruchy stoje a drzeni téla (ataxie stoje)

poruchy chtlize (ataxie chiize)

poruchy feci

okohybné poruchy

makrografie

o O O O

K mozeckové ataxii se pridruzuji dalsi projevy poruchy mozecku (viz vyse).

Mozeckova ataxie se prili§ nezhorSuje pri zavireni o€i (naruseno je zpracovani informaci
poskozenym mozeckem, pfiCina ataxie je v centrdlni poruse koordinace pohybi, nikoliv
V nedostatku informaci)!
Na rozdil od vestibularni ataxie jsou vychylky chize a vykyvy pifedpazenych koncetin
obvykle riznymi sméry.

6.2 Spinalni ataxie

- syndrom zadnich mi$nich provazci

- ztrata hluboké citlivosti (receptory v kloubech, chrupavkach, fasciich a svalech) a
¢astecné taktilniho ¢iti, zachovano termické ¢iti a bolest = tabicka disociace ¢iti

- tabes dorsalis — soucast 3. stadia syfilis (neurolues)
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jiné mozné pficiny: deficit vitaminu B12, demyelinizacni procesy, HIV infekce,
mechanické poskozeni zadni ¢asti michy

Ptiznaky:

(@]

@)
@)
©)

dysmetrie — svalstvo se Spatné mobilizuje, neudrzi smér pohybu, nezasahne cil pohybu
prudké, nepravidelné vykyvy, zaskuby, kymaceni

nadmérné vymrstovani a pfidupavani dolnich koncetin (tzv. chize pruského vojaka)
ve stoji pacient kolisa, titubuje, pada vSemi sméry

Spinalni ataxie se zhorSuje pri zavieni o¢i (chybéni informaci o hluboké citlivosti Ize
caste¢né¢ kompenzovat zrakovou kontrolou pozice téla a koncetin)!

6.3 Vestibularni ataxie

vznika pii 1ézi periferni ¢asti vestibularniho regula¢niho okruhu, tj. labyrintu a n. VIII.

Pticiny:

komplikace stfedouSniho zanétu

trauma lebky

Meniertv syndrom

nadory v pontocerebelarnim uhlu, neurinom n. VIIL
herpes zoster oticus

zanéty n. VIII

ischémie vestibularniho aparatu

Ptiznaky:
o zavraté
o spontanni nystagmus smétujici ke zdravé strané (pohyby ocnich bulbi k jedné strané a

©)
@)
©)

zpét, pomala vychylka z pfevahy zdravého labyrintu, rychld slozka je kompenzacni
navrat deviovaného bulbu; smér nystagmu se urcuje podle rychlé slozky)

titubace az pady — vzdy na postiZenou stranu

tonické vychyleni koncetin na stranu postizen¢ho labyrintu

Casto soucasné percepéni porucha sluchu s tinitem

Vestibularni ataxie se vyrazné zhorSuje p¥i zavieni o¢i (chybéni informaci z vestibula je
¢astecné kompenzovano zrakem)!
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