Patofyziologie paterni michy
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a) Micha je organizovdna do Sedé hmoty (nervova téla) a bilé hmoty (kterd obsahuje
myelinizované axony). Bild hmota muze byt dale rozdélena na nékolik vystupujicich
nebo sestupujicich trakt(, které jsou sloZzeny ze svazku axon, které pochazeji a
projikuji do specifickych oblasti v mozku a periferii. Tyto trakty prenaseji senzorické
(napriklad teplota) nebo motorické informace. Koreny misnich nervi vstupuji do
michy a prenaseji bud senzorické informace do michy (pres senzoricky nebo zadni
koreny) nebo motorické informace do obvodu (pres motoricky nebo predni koren)

b) Pater obklopuje michu a poskytuje ji ochranu. Krev je doddvana do michy
miSnimi tepnami, které jsou umistény vpredu a vzadu. Micha je také obklopena
ochrannou vrstvou misniho moku
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Pater je segmentovana do 7 krénich, 12 hrudnich, 5 bedernich a 5 kfizovych
obratl(. Kazda segmentdlni oblast michy (c) inervuje specifickou oblast kize
(d), svalu (e) nebo organovou skupinu. PoSkozeni michy mize vést k
casteénému nebo Uplnému ztraté funkce pod drovni zranéni.



Chipaultovo pravidlo urcuje polohu jednotlivych miSnich segment( podle trnovych vybézk( obratlG. MiSni segmenty jsou s
odpovidajicimi obratli vzajemné posunuty (neplati u déti). Tento posun vznika kvli rdzné rychlosti ristu patere a michy.

C horni stejné

Cdolni +1

Th horni +2

Th dolni +3

Th 10-12 L1-L4

Prechod Th12-L1 epiconus (L5-S2)
L1-L2 conus (S3—Co)

https://www.wikiskripta.eu/w/Chipaultovo_pravidlo



Poskozeni paterni michy

~300 pfipadl rocné

Traumatické (70%)

vewvs

Zplisobené vnéjsimi fyzikalnimi vlivy

NejcCastéjsi priCiny
e Dopravni Urazy, pracovni a sportovni urazy, nasili
 2/3 do 40 let, 50% 16 az 30 let, 80% mufzi

Nejcastéji postizené oblasti: C4-C6 (kvadruplegie 55%) a Th11-L2 (paraplegie 45%)

Netraumatické
akutni nebo chronické procesy, vrozené vyvojové vady, vaskularni, zanétliva, degenerativni onemocnéni,
tumory, spondylolyza, infekce



K posSkozeni bunék dochazi jiz primarnim inzultem, ten vSak zahajuje komplexni kaskadu sekundarnich poranéni, ktera
zpUsobuje odumirani neuront a gliovych bunék,ischemii a zanét

Primarni mechanismus poskozeni:

Pfima komprese, nadmérna flexe, extenze a rotace (zlomeniny nebo luxace obratl(, poSkozeni ligament a disk{)
=> poskozeni michy (neuron, oligodendrocytd a dalSich komponent) nadmérnym natazenim, tlakem ulomk, tlakem luxovaného obratle,

vyhrezem disku

Sekundarni mechanismus poskozeni:

Vaskularni zmény, naruseni krevné-misni bariéry (otok plsobici dalsi kompresi!), krvdceni, ischemie, nadmérnd aktivace a infiltrace leukocytq,
deregulované plisobeni zanétlivych mediator( a cytotoxickych produkt(i (ROS), zvysena pro-apoptické signalizace, gliova reakce, vazivové
zmeény, kavitace, demyelinizace

Zzmeny v organizaci a strukturalni architektufe michy => trvalé neurologické defekty



a Blood-spinal Mechanical Compromised
cord barrier injury vascular supply

disruption Haemorrhage Release

Pro-inflammatory of ATP and

Axon disruption cytokine release  potassium

a | Mechanické trauma michy vyvolava sekundarni kaskadu poranéni, kterd je
charakterizovana v akutni fazi (tedy 0-48 hodin po poranéni) otokem,
krvacenim, ischemii, infiltraci zanétlivych bunék, uvolfhovanim cytotoxickych
produktl a bunéénou smrti. Sekundarni poskozeni vede k nekréze a/nebo
apoptéze neurontl a gliovych bunék, (oligodendrocyty), coz mlize vést k
demyelinizaci.

@ Necrotic Pro-apoptotic
Inflammatory @ cell death | signalling

cellinfiltration Oedema Demyelinated axon

b Vessel Cystic Inflammatory Release of
thrombosis cavitation cell infiltration oxygen free radicals
Axonal Fibroblast Haematoma
dieback infiltration

b | Ve subakutni fazi (2-4 dny po poranéni) dochazi k dalsi ischemii v dlisledku
pokracujiciho otoku, trombdzy cév a vazospasmu. Trvala infiltrace zanétlivych
bunék zplsobuje dalsi bunécnou smrt a vznikaji cystické mikrokavitace.
Kromé toho se astrocyty mnozi a ukladaji molekuly extraceluldrni matrixo do
oblasti okolo léze.

Inhibitory
proteoglycan
deposition

Microglial Ongoing Further Vasospasm

infiltration oedema Astrogliosis demyelination

< Wallerian Inhibitory  Perilesional Coalescence Restricted regenerative
degeneration proteoglycan scar astrogliosis of cystic cell migration
cavitation

¢ | V chronickeé fazi (2 tydny az 6 mésicl) dochazi k dalsi degeneraci axon( a
gliova jizva se stava silnym inhibitorem regenerace. Kavitace omezuje
regeneraci axonl a migraci bunék.

Limited Restricted
Limited oligodendrocyte ~ Schwann cell axonal Plasticity of injured
remyelination remyelination regrowth and uninjured neurons

https://www.nature.com/articles/nrdp201718
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Bezprostfedné po poranéni michy nastupuje faze misniho (spindlniho) Soku charakterizovana vymizenim reflexni aktivity,
svalovou atonii, pripadné anestezii a pretrvavajici nejcastéji kolem 4 - 6 tydnd.

Po odeznéni nastupuje spasticita. Je charakterizovana zvysenim tonického napinaciho reflexu v dusledku abnormalniho
zpracovani proprioceptivni aferentace na misni urovni. Klinické projevy jsou svalovy hypertonus, zvysené Slachové reflexy,

pozitivni iritaCni pyramidoveé priznaky, klonus, flexorové a extenzorové spasmy a asociativni motorické poruchy.

U kompletni transverzalni misni léze k obnoveni motorické ¢i senzitivni funkce pod urovni misniho poranéni nedochazi.
(Castéji komprese michy bez Gplného preruseni)

Po odeznéni muze dojit k ndstupu nebo zlepsSeni hybnosti i citlivosti pod Urovni misni léze.

Pokud se do 3 mésicu po Uraze neobjevi motoricka nebo senzitivni aktivita pod Urovni misni |éze, |ze povazovat poskozeni
michy za kompletni. | u téchto pacientll vSak dochazi v prlibéhu prvniho roku po uraze k funkénimu zlepseni.

https://czepa.cz/wp-content/uploads/2020/01/Lecba_a_rehabilitace_pro_pacienty_s_misni_lezi_CZEPA.pdf



Druhy poranéni michy
otevrené (10%) vs. uzavrené

Komoce
* Docasné funkéni postizeni michy (senzorické, motorické, poruchy sfinktert)
* PIné reverzibilni

Kontuze
* Inkompletni Iéze misni
* Kompletni tranzverzalni |éze misni
v Uplné prerugeni michy
v’ 1. Faze — spindlni Sok (24 — 48h)

+*»» Atonie pod mistem postiZeni, areflexie, ztrata volni pohybové
aktivity, anestzie

+»» Atonie detrusoru mocového méchyre s retenci moci a paradoxni
ischurii
v’ 2. Faze — mi$ni automatismy

J

% Hypertonie pod mistem postizeni, hyperrelfexie, trva uplna
ztrata volni pohybové aktivity a anestézie

s Spasticky reflexni méchyr



Nasledky poranéni michy

Léze v miSnich segmentech C1 - C4
v’ Spasticka kvadruparéza/plegie
v’ Porucha sfinkterd

Léze v segmentech C5 — Th2
v'SmiSend nebo chabd paréza/plegie HKK
v’ Spasticka paréza/plegie DKK
v’ Poruchy sfinkter(
Léze v segmentech Th3 —Th10
v’ Spasticka paréza/plegie DKK
v Poruchy sfinktert
Léze v segmentech Th9 — L2

v'Smisend nebo chaba paréza/plegie DKK
v’ Poruchy sfinkterd

Léze segmentli L3 — S5
v’ Poruchy sfinkter(

https://www.merckmanuals.com/home/injuries-and-poisoning/spinal-injuries/injuries-of-the-spinal-cord-and-vertebrae

Effects of Spinal Injury

Lewel of

Injury Effect*
1
C Betwesn Paralysis of some or all muscles usad
E C2and C5  for breathing and all arm and leg muscles
‘IR.F Typically, fatal unless a venfilator is used
| Betwesn Paralysis of the kegs. trunk, hand, and
C CHand CB  wrist
A Weakness of the muscles that move the
L shoulder and elbow
Betwesn Paralysis of the legs, trunk, and part of the
C8 and C7  wrists and hands
Mormal movement of the shoulders and
elbows
I Betwesn Paralysis of the kegs. trunk, and hands
CT and C8
all
H CBtoT1 Paralysis of the legs and trunk
[#] Weakness of the muscles that move
R fingers and hands
A Horner syndrome (with a drooping eyelid,
C a consfricted pupil, and reduced sweating
1 on one side of the face)
C Paossibly normal movement of the
shoulders and elbows
T2to T4 Paralysis of the legs and trunk
Loss of sensation below the nipples
MNeormal movement of the shoulders and
elbows
L TSto TE Paralysis of the legs and lower frunk
ul Loss of sensation below the rib cage
M TotoT11  Paralysis of the legs
E Loss of sensation below the nawvel
R T11 1o L1 Paralysis of and loss of sensation in the
| hips and legs
5 \ L2 o 52 \anous paftemns of leg weakness and
A numbness, depending on the precise
C lewel of injury
ﬁ 5340 55 Numbness in the area between the anus
L and the opening of the vagina (perinsum)
_|" * At any level of the spinal cord, severe injury can
cause loss of bladder and bowel control.




Misni syndromy

distalné od léze mze byt zachovan ostrivek ¢iti nebo hybnosti.

Patern senzorimotorické ztraty projevujici se u pacientll Ize vysvétlit poskozenim
konkrétnich drah michy s uSetfenim ostatnich. Napfiklad nepomérné postizeni
motoriky hornich koncetin ve srovnani s dolnimi koncetinami u pacientl s
centrdlnim syndromem misnim (syndrom misSni Sedi) (b) by mohlo byt
vysvétleno Uplnym, poskozenim kortikospindlni drahy (prenasejici impulsy
souvisejici s jemnym pohybem rukou a prstd), ale usetfeni extrapyramidovych
drah (ovladajici hrubého pohybu nohou a proximalni ¢asti paze). Rozdilné Grovné
senzorimotorické, bolesti a teplotni ztraty se vyskytuji u pacient(i se syndromem
Brown-Séquard (miSni hemisekce) (c) (tj. soubézind kontralaterdlni ztrata vnimani
bolesti a teploty - poSkozeni zkfizeného svazku spinothalamického a ipsilateralni
senzorimotoricka ztrata) (c). Syndrom léze predni ¢asti michy (d) vede k uUplné
motorické paralyze v disledku poskozeni kortikospindlni drahy, ztraté vnimani
bolesti a teploty v disledku poskozeni spinotalamické drahy, ale uchovani vnimani
lehkého doteku a propriorecepce. Syndrom léze zadni ¢asti michy (e) ma opacny
ucinek, se ztratou vnimani lehkého doteku a propriorecepce, ale s uchovanim
motorické funkce a vnimani bolesti a teploty.

https://www.nature.com/articles/nrdp201718

a Dorsal column
(fine touch and
proprioception)

Lateral corticospinal tract*

Reticulospinal tract?

i ¥
Lateral spinothalamic Rubrospinal tract

tract (temperature

and pain) Vestibulospinal tract?

Tectospinal tract*
Ventral spinothalamic tract

(crude touch and itch) Ventral corticospinal tract*

Nature Reviews | Disease Primers



Paraplegie
Clovék s nizkou paraplegii (Th 10/L) Uplné &i ¢asteéné ztraci pohyblivost dolnich konéetin. Citlivost ma zachovalou od bficha
nahoru, ¢castecné muze citit na dolnich koncetinach.

Pti vysoké paraplegii(Th 1/6), kdy je poranéna horni ¢ast zad, je ztrata pohyblivosti dolnich koncetin vzdy Uplna a ¢astecné se
pridava ztrata pohyblivosti téla. Postizeni casteCné omezuje dychani a kaslani. Citlivost je zachovana pouze od hrudi vys.

Tetraplegie
Nizka tetraplegie(C6/8) Pacient je schopen unést tihu vlastni ruky a tak zvedne pazi do Urovné ramen. Je zachovana plna sila
ramennich kloubu, flexor( lokte a zachovala funkce radidlnich extenzord zdpésti. Je mozné vycvicit ndhradni uchop.

Pti vysoké tetraplegii (C4, C/5), kdy je micha posSkozena v krénim segmentu, je porusena citlivost hornich koncetin a Uplné
ztracena pohyblivost téla a dolnich koncetin. Dychani a kaslani je vyrazné obtizné. Castecné citlivé zlGstanou tvare, Sije,
ramena a ruce, zcela necitlivé télo a nohy.

Pentaplegie

Projevem pentaplegie (C1/3) je ochrnuti vSech koncetin, branice, trupového a bfisniho svalstva. Pacienti jsou po cely zbytek
zivota odkazani na umélou plicni ventilaci.

https://czepa.cz/poskozeni-michy/



Klasifikace misniho poraneéni

motorické/senzitivni skore

MEZINARODNI STANDARDY PRO NEUROLOGICKOU Jméno pacienta Rotnik
AASSVI,  KUASIFIKACI MISNIHO PORANENI ISCéS , ,
(ISNCSC) ATt | Jméno vySefuicine Datum vyletieni
CITLIVOST CITLIVOST MOTORIKA
VP RAVO ,ﬂ{gﬂﬂm KLICOVE 8ODY KLICOVE BODY KLICOVE SVALY VLEVO
Lebky dotyk (LD) Pichnuti §pendiien (PS) Lehky dotyk (LD} Pichacti Spracikens (PS)
Cc2 c2
(o] C3
C4 c4
Flexory lokte C5 C5 Flexory iokle
PHK Extenzory zapésti C6 C6 Extenzory zapésti LHK
(Pravé horni konéetind)  Eyierzory lokte CT C7 FExtenmrylokte  (Levd horni koncetina)
Flexory prsti C8 C8 Flexary prst)
Abduklory prstir (mass T4 T1 Abdukiory prstd (mam
T2 T2
Komentd? (Nekicows svaly? Diwod pro NT T Bolest?): MOTORI
- = T3 i} noonocavmwKrﬁsme
T4 T4 0= plege
5 i vatend
Ts T5 ;= ::::‘2::;?::;0«:11 ::v:?
T6 T6 3= ahowni podyd prob gavtaci
17 'n 4= aktwni podyb prob mitndrow edbers
§= akswal polyd prob pinému odpory
T8 T8 5% romdi se zchlsdrbnin bokesti/insk vty
T ® Kiicové body T9 NT= nelerivstels)
T10 Ti0 CITUVOST
™ T11 HODNOCENI NA ZADNI STRANE
0= / 2= nomdini
2 N -
Fexory kycle L2 Moot L2 Fexory kytle
PDK Extenzory kolere L3 L3 Extenzory kolene LDK
(Pravi dolni koncetina) Dersiflexory hlezna L4 L4 Corzifexory Hezna (Leva dolni konéetina)
Dicuhy extenzer pake LS L5 Diouhy extenzor palce
Plantami flaxory Hozna $1 S1 Plantami Nexory hlezna
S2 S2
Vbini anélni kontrakce S3 3 Hiuboky andlni tlak
(anaine) [ | S4.5 ‘ ‘ S4.5 [ | (saoine)
VPRAVO CELKEM I | I I I ] I | VLEVO CELKEM
) MAXMUN)  (50) (56) (56) (56) (56) (50)  MAXINUN)
MOTORICKA SUBSKORE SENZITIVNI SUBSKORE
puk[__Jounk[__1= msmwcerwen___Jrox[_Jewok[__J=msoxcexem[ ] pio[_ Jewo [ =sstoceakem[ eps[ Je1ps[ = sspscekem[ |
MAX (25) (25) (50) MAX (25) (29 {50} MAX (56) (56) (112)  MAX (56) (56) (112)
NEUROLOGICKE 4. KOMPLETNI NEBO NEKOMPLETNI? s L aphigcaponele
UROVNE 1. SENZITIVNI : zggnvgko&céa [:l Nekomgistni= jakdichy contimi rabo matorckd furkze v $4.5 D ZONA CA.S"YIECNEHO SENZITIVNI
eyhadrosen '+ 2. MOTORICKA =] (NL) 5 ROZSAH MISNILEZE (a1S) [ ], ZASHOVAN FUNKCE i MOTORICKA
Tento formula? maze byt voind kopirovin, ale nemél by byt ménén bez scuhlasu Americké face spinilniho poranéni (ASIA). REV o1}

https://www.csnn.eu/casopisy/ceska-slovenska-neurologie/2014-1-7/mezinarodni-standardy-pro-neurologickou-klasifikaci-misniho-poraneni-revize-2013-47214



Hodnoceni svalové funkce

0 = plege

1 = palpovateinanedo vidtelna kontrakee

2 = akiivni pohyb v piném rozsahu s wloubenim gravitace

3 = aktivnd pohyb v plném rozsahu prosi gravitaci

4 = aiivni pohyb v pném rozsahu preti gravitad @ mirmému odporu ve specifické
polaze svaly

5 = (normélni) aktivai potyb v piném rozsahu prot gravitaci a plnému odporu, ve
spacifické poioza svalu, jaky bychom obzkavai u zdravého jedince

5* = (ncemalini) ektivnd pohyb v piném rozsahu proti gravitaci a dostateénému odpory,

ktery by byl povaZovan za norméini. pokud by nebyly plitomny zjistiné negativai
faktory (L) bolest, slabost z inakthity).

NT =netestovatelny (.. 2 dirvodl imoblizace, velsé bolesti, kvisi kierym remis bjt
pacien! hodnocen, amputace konleting nebo kontraklura, omezujici 10zsah pohybu
ovice ne 50 %).

Hodnoceni citlivosti

0 = cnybi

1 = alterovana, bud snitena / osiabend ciivost nebo hypersenzithita
2 = normélni

NT =nelestovateind

Funkce neklicovych svalu (nepovinné)

Mchou byt pouzity k uréeni motorické Grovné k odliSeni AIS B proti C

Pohyb Kofenova uroveﬁ
Rameno: flexe, omm mmmm C§
avnéisimacs :

Loket: supnace :
Loket: pronaca Ccé
Zapést: flexe

Prsty: flexe v proximainim Koubu, extenze: C7
Palec: floxe, exienze a abdukce v mhbpdco

Prsty: flaxe v MCP kloubu C8
Palec: opozice, addukce & abdukce kolmo k dlani

Prsty: addukceukazovaku T
Kyéel: addukce L2
Kycel: 2evni rolace L3
KyZel: extenze, abdukee, wnithni rotace L4
Koleno: fiexe

Kotnik: inverze 2 everze

Prst: MP a IP extenze

Hallux a prst: DIP a PIP flexe a abdukos LS
Hallux: addukce $1

Rozsah miSni 1éze (AIS)

A = kompletni Zadna zachovana senzitivni an' moloricka
funkce v sakrélinich segmentech $4-S5

B = senzitivné nekompletni Zachovani sanzitivn,
ale nikoliv motoricka funkce pod nevrobgickou Grovni vietnd
sakrahich segmentl S4-S5 (lehky dotyk. pichnuti 3pendlikem
v $4-85 nebo hluboky andini $ak) a 2&dné motoricka funkee
neni zachovana vice neZ th dromé pod molorickou

Orovni ng Zadné strané 18a

C = motoricky nekompletni Mctoricka funkee je
zachovana pod newrologickou Grovni lz2** a vice ne2 polovina

Klicovych svalll ped neurologickou Grovni iéze ma stupen
svalové sily mendi neZ 3 (stupn? 0-2)

D = motoricky nekompletni Motoricka funkee je
zachovana pod neurologichou Grovni léze™ 2 polovina nebo
vica klicovych svalls pod neurologickeu Crowni Iéze ma stupen
svalove sily 3 2 vice

E = normalni Jestize je ciiivost 3 motoricka funkce
testovana pocle ISNCSCl onatera jako normaini ve

viech segmentech a pacient mél plivodng deficit, poté je AIS
£. Ten kdo nemél midni porenéni, n2bude pode AIS
hodnooen.

Aby byt jednec aznaden stapndm C nedo D, 1) motorichy nekompletn] stav.,
mud mit bud (1) voini lmtmu mﬁhhe swinle reds |2 2achovini cltivess
lch s frkce vice ned 8 Growné pod
mohndnu ami pro dancu stranu Bl Mezind odal stndandy v sosland dobd
dovalg i pi urben| motaricky ndunvmho umws B proti C) i Podnoceni
funhce Lovy vice el A Cooval,

Poznamix PA i rozsary & furkce pod 0rovni je pr
raeiden’ razi AIS thwhvhanumH aroved ra kaldh ttaad kdedlo
K raciden mexi AIS C 3 D zalofsodn ny pomiry Kidovyeh svakl chadnacanych
supném svalove siy 3neto viddim) o pouliviaa meurologickd droved féze.

AS

Mezinarodni standardy pro neurologickou
klasifikaci misniho poranéni (ISNCSCI)

ISC®S

Kroky v klasifikaci

K uréeni Kasificace jedincl s porarénim michy je deporuéen nasledujic
postup.

1. Urcete senzitivni Uroven pro pravou a levou stranu.
Senzitivni uroved je nejkaudaindj$i intakini dermatom pro pichnuti
Spendiikem i lehky dotyk

2. Urcete motorickou troven pro pravou a levou stranu.

J2 dafinovana neini2Sim stupném svalové sily kliGového svals
hodnocenym akespod stupném 3 (v poloze na zadech), piitem? svalova
Sila iicovych svaidi raprezentovanych segmenty nad toulo trovni je
hodnocena jako intaktni (stspném 5

Foznamka: v cbiastech, kde neni myotom pro testovan), je predpoklédana
slefnd molorickd Urovert jako senzibivni, jesifZe testovand motcrickd funkce
nad touto drowni jo fakd nomalnl,

3. Urgete neurologickou troven léze (NLI),

Vziahuye se k nefhaudiingSimu midnimu segmentu s intakini citivast
aantigravitedni (3 nebo vice) svelovou sifou, pigemi roslrding je nomaini
(intakini) senzivnl & motoricka funkes.

NLI j& nejhranialngfdi 2e senzitivnich a motorickyeh trovni uréenjch
virocich 132

4, Urtete, 2da je poranéni kompletni nebo nekompletni.

(). chybi nebo je zachovana funkee v sakralnich segmentech)

Jestlize velni andini konrakoe = NE & citfvost ve viech $4-5=0
ahiuboky analni fak = NE, pak je porandni kompletni. Jinak je poranéni
nekompletni,

5. Urcete stupen rozsahu misni léze (AIS).
Je poranénl kompletni? Jes¥2e ANO, AlS=A a zjistdte 26nu Eastetného
l zachovani fnkoe (nejnizsi cermatom nebo myotom na
NE ¢  ka2dé strand s jakoukoliv 2achovanou funkai).
Je poranéni motoricky kompletni? Jestize ANO, AIS=8
(NE = volni andini kontrakes nabo motoricka funkce vice
NE e th Grovné pod molorickou Urovni na dané strané
u serzivné nekompletniho pacienta,
Je neiméné polovina (polovina nebo vice) Klicovych svald pod
peurologickou Grovni kze na stupni 3 a vice?
NE l

ANOl
AIS=C

AIS=D

Jestlize je senzitivni a motoricka funkce ve viech segmentech
norméini, AIS=E,

Fozndmka: AIS E je poulivano v dlouhodobém siedovénl, kdy u jedince
§ dokumentovanou miSnl Iézi dogde k Upravé neurdlogického stavy,
Jestitde neni pli ivodnim testovan) nalezen zadny defeil, je jedinec
neurologicky intakdni, AIS neni apkkovano.



KAZUISTIKA

Odeznéni traumatické pentaplegie
u pacienta po kombinované zlomeniné C1-C2

Reversal of Traumatic Pentaplegy after Combined C1-C2 Fracture

https://www.csnn.eu/casopisy/ceska-slovenska-neurologie/2012-2-7/odezneni-traumaticke-pentaplegie-u-pacienta-po-kombinovane-zlomenine-c1-c2-37571/download?hl=cs



Zdravotni disledky a komplikace misni léze

Respiracni komplikace jsou nejéastéjsi pric¢inou umrti pacientl s lézi kréni a horni hrudni michy do jednoho roku od urazu.

Urogenitalni poruchy

Léze horniho motoneuronu vede k poruse inervace levé poloviny tracniku, esovité klicky a rekta => zacpa
Poruchy termoregulace

Zvysené riziko trombdzy

Osteoporoza

Paraartikularni osifikace

Neuropaticka a muskuloskeletarni bolest

Celkové vyrazné snizeni délky doziti

https://czepa.cz/wp-content/uploads/2020/01/Lecba_a_rehabilitace_pro_pacienty_s_misni_lezi_CZEPA.pdf



Poranéni michy v kréni a horni hrudni ¢asti narusuje vedeni sympatiku (modra

¢ara) do srdce a periferniho cévniho systému, zatimco zachovavaji vstupy Glossopharyngeal

nerve

baroreceptor(i (Cervend ¢ara) a vystup parasympatického nervového systému
Cartoid d Heart rate

(zelena cara). V dlsledku toho dominuje parasympatické nervové zasobeni srdce, 2 baroreceptors and cardiac
v o . .. v v sy . . . . S Aortic arch output
coz zpusobuje bradykardii a snizeny srdecni vydej. To je dale komplikovano 2 = ek
ztratou periferni svalové a cévni tonicity, coz podporuje redistribuci krve do - y (— 1
L reserve
periferie s snizenym zZilnim navratem. Pacienti tak ¢asto trpi hypotenznimi § bf?rorecszptor _
& afrerent input .
. ve s vs . p © N~ Parasympathetic
symptomy, zejména pfi namaze nebo vzpfimeném postaveni. o 4 Mo i b
- - heart is unaffected
( a2 Injuty L\\ by the injury
Nerovnovaha parasympatického a sympatického nervového systému také muze ST
[—\
v . , . . . , o > Decreased
umoznit nekontrolovanou reflexni sympatickou stimulaci michy v duasledku E . Smnathetic
bolestivych podnétd vedouci k nahlé periferni vazokonstrikci a akutni hypertenzi 3|3 S
=> syndrom autonomni dysreflexie. :=§ 2
®
3
S Sympathetic
efferents p
_c;: Decreased sympathetic
- € outflow to the vascular
3 system leads to a loss
_ “ of vasular tone, increased
o ‘ blood pooling and
cng & decreased venous
return to the heart
Parasympathetic . <
OUtﬂo“é;r_oS'z Decreased muscle tone
reduces venous return
—_—

Nature Reviews | Disease Primers

https://www.nature.com/articles/nrdp201718



Pro€ CNS neregeneruje?

* pritomnost faktoru inhibujicich rist

* chondroitin sulfate proteoglycans (CSPGs)
* myelin-associated inhibitors (Nogo A, MAG)

* nepfitomnost faktort podporujicih rist
* regeneration-associated genes (RAG)

* Oligodendrocyty (CNS) vs. Schwannovy b. v PNS

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC8975767/

nature » spinal cord > review > article

Published: 22 November 2011

LSillis®

Spinal Cord 50, 259-263 (2012) ‘ Cite this article

8449 Accesses | 34 Citations | 13 Altmetric | Metrics

Central nervous system regeneration does not occur

Nemertea
Zebrafish
B
a4
Cod/Stickleback

Salamander/Newt :

SR
(>

4
(
(
X
[d

Opossum

Elephant

Cow/Horse/Dog

Mouse

Primate




Motorické poruchy

Poruchy motorickych nervi

* Amyotroficka lateralni sklerdza
v’ Degenerace bud centrdlnich i prerifernich, nebo jen perifernich motoneuron
+* Porucha axoplasmatického transportu
Paréza obvykle chaba
Samovolné aktivace motorickych jednotek (fascikulace)

/7 K/ K/
0’0 0.0 0.0

Median preziti cca 3 roky, 4% nemocnych > 10 let

)
X4

)

Lécba — antagonista glutamatu, jinak nespecificka
* Myasthenia gravis
v Autoprotilatky proti nikotinovému receptoru na nervosvalové ploténce
+»+ Svalova slabost kolisavého charakteru
%+ Stfidani relapst a remisi
+* Lécba: inhibitory cholinesterdzy, imunosupresiva
+¢ Cilem terapie trvald remise
* Demyeliniza¢ni nemoci
v' Sclerosis multiplex (CNS)
v" Senzorické i motorické poruchy
v" Progresivni zhorSovani — preziti obvykle dekady
v Syndrom Guillain-Barré (PNS)
v U cca 2/3 pacient0 trvalad remise
v U obou nemoci autoimunitni prvky, v 1é¢bé imunosupresiva



Amyotroficka lateralni skleroza (ALS)

heterogenni neurodegenerativni onemocnéni (90% se vyskytuje sporadicky), které je charakterizovano degeneraci hornich motorickych
neuronl (neurony, vychazejici z kiiry do mozkového kmene a michy) a/nebo dolnich motorickych neurond (vychazejici z mozkového kmene
nebo michy do svall). ALS vznikd na podkladé excesivniho odumirdni neuronl apoptotickym mechanizmem, k némuz dochazi pravdépodobné
vlivem kumulace abnormalnich proteinovych agregata.

Behavioural impairment

Dysphagia
Dysarthria

Respiratory
insufficiency

p
Cogpnitive impairmentj

Klinické projevy ALS

Dominuji motorické projevy, jako je svalova slabost a dysfagie (potize s polykdnim),
u nékterych forem i mimomotorické priznaky (pf. kognitivni). Choroba rychle
progreduje, bez remisi, a postupné postihuje vice svalovych skupin koncetin i
trupu. Kauzdlni terapie neexistuje. Median preziti 2 — 4 roky, 90% pacientl umira
do 5 let.

Muscle cramps
Spasticity
Muscle weakness
Muscle atrophy

https://www.nature.com/articles/nrdp201771



Patofyziologie ALS

Mutace v kandidatnich genech mohou zpUsobovat poskozeni motorickych
neurond vice neZz jednim mechanismem, ackoli jsou Casto propojené.
superoxid dizmutaza 1 (SOD1) je gen s nejvétsim poctem
patofyziologickych mechanismu.

Abnormalni metabolismus RNA a poskozena homeostaza proteind jsou
prevazujici faktory spojujici vice pri¢innych genl ALS s neuronalnim
poskozenim. ZvySeni oxidativniho stresu ddle zatézuje jiz deregulovany
systém homeostazy proteind.

Dalsi mechanismy ALS mohou pfimo ovliviovat neurondlni funkci
(napriklad poskozeni jaderného exportu, poskozeni opravy DNA a poruchy
transportu vesikulll) a vést k dysfunkci gliovych bunék. S ALS je spojovana
také neuronalni hyperexcitabilita a axonpatie.

https://www.nature.com/articles/nrdp201771

Astrocyte ) .
Microglia
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Spinalni svalova atrofie (SMA — Spinal muscular atrophy)

Spinalni svalové atrofie (SMA) jsou skupinou vzacnych (1:10000) dédi¢nych degenerativnich chorob postihujicich alfa motoneurony pfednich
roh misnich. Klinicky se projevuji progresivni zejména proximalni svalovou slabosti. Hlavni pfi¢ina pfedc¢asného umrti je respiracni
insuficience.

Jednd se o heterogenni skupinu onmocnéni, az 95% vsak tvofi autosomdlné recesivni forma zplsobend mutaci genu SMN1 (survival motor
neuron) jenz reguluje preziti motorickych neuront (role v procesovani RNA, ribonukleoprotein(, transportu, cytoskeletarnich prestavbé,...).

v CR pilotni projekt screeningu SMA u novorozenct

Tab. 1. Klasifikace SMA
[ Klasifikace SMA

| SMA typ 0

SMAtyp |
m. Werdnig-Hoffmann

Vék pocatku obtizi

PrenatéIné, pfi narozeni
patrnd hypotonie
a kontraktury

Obtize do 6. mésice véku

Dosazené motorické
maximum

LeZici, neschopen sedu

LeZici, neschopen

samostatného sedu

Priimérny vék doziti

Bez UPV umrti
do 6. mésice véku

Bez UPV dmrti
do 2 let véku

SMA typ Il

| SMA typ I
m. Kugelberg-Welander

SMA typ IV
UPV - uméld plicni ventilace

Obtize do 18. mésice véku

Neschopen samostatné

chiize

Obtize po 18. mésici véku

Docasné schopen

samostatné chiize

Obtize v dospélosti

Chodici

Dle symptomatické
péce, 4. dekada véku
Dle symptomatické péce
i normalni vék doZiti
Normadlni vék doziti

https://www.neurologiepropraxi.cz/pdfs/neu/2016/06/03.pdf




GENE THERAPY FOR SPINAL MUSCULAR ATROPHY (SMA)

Unaffected Individual SMA SMA with Spinraza SMA with Zolgensma

PODOO!  DODOOTC DXODDBDA DODBOBI DU

Spinraza
f alters

RS P splicing PR

Functional
survival
motor
neuron
proteins

Zolgensma je schvdlena pouze pro pouziti u pacientll mladsich nez dva roky, zatimco Spinraza je schvalena pro pouziti u pediatrickych i dospélych
pacient(

Z: =50 mil., jednorazova aplikace
S: =16 mil. prvnirok |é¢by a 8 mil. kazdy dalsi rok
(Iéky budou hrazeny pojistovnou!)

https://www.pnas.org/doi/10.1073/pnas.1918306116



Roztrousena skleroza (RS, sclerosis multiplex)

Heterogenni, multifaktorialni autoimunitni onemocnéni. Nejcastéjsi chronické zanétlivé, demyeliniza€ni, neurodegenerativni onemocnéni CNS u mladych
dospélych (V CR cca 20000 lidi, ¢ast&ji zeny, propuknuti mezi 20. a 40. rokem). U vétsiny pacient (90%) jsou pocate¢ni stadia onemocnéni charakterizovana
reverzibilnimi epizodami neurologické dysfunkce trvajicimi nékolik dnt nebo tydnl (=> stfidanim obdobi klidu a obdobim vzplanuti autoimunitniho zanétu tzv.
relabujici-remitujici MS). Mensina pacientl ma progresivni pribé&h onemocnéni od pocatku.

Patologickym znakem MS je vznik demyelinizacnich Iézi v mozku a miSe, které mohou byt spojeny s neuro-axonalnim poskozenim. Fokalni [éze jsou pFipisovany
infiltraci imunitnich bunék, véetné T bunék, B bunék a myeloidnich bunék, do parenchymu centralniho nervového systému, s naslednym poskozenim.

Predpokladd se, Ze autoimunitni zdnét centrdlniho nervového systému je spustén kombinaci faktord vnéjsiho prostredi (koureni, virové infekce, nedostatek
vitaminu D, sloZeni stfevniho mikrobiomu) nasedajicich na genetickou predispozici.

EFFECTS ON THE BODY

MULTIPLE SCLEROSIS

cognitive changes depression

blurred vision dizziness and vertigo

temporary blindness

Projevy se odviji od mista CNS, které je zanétem zasazeno. Jsou individudIni a méni se i v pribéhu nemoci.
Jednd se o zanét ocniho nervu (rozmazané vidéni, bolest pfi pohybu okem, zména vnimani barev), poruchy ataue
hybnosti, citlivosti (véetné mravenceni), poruchy rovnovahy nebo obtize s mocenim. Tyto problémy se mohou

objevovat vzdy jen v urcitém casovém obdobi (typicky v ramci tydn(l) a opét zmizet.

constipation sexual problems

frequent urination
incontinence

Lécba kortikosteroidy + biologicka Ié¢ba

numbness
pain

stiffness

difficulty walking spasms

muscle weakness

MepicatNewsTopay

https://www.medicalnewstoday.com/articles/324944#common-symptoms https://www.ereska-aktivne.cz/roztrousena-skleroza



