Motoricky systéem
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Funkcéni neuroanatomie

» Neuron jako funkcni jednotka NS

> \lysoka variabilita neuronli podle specifity,
velikosti a typu.

»Jeden a-motoneuron v prednich rozich
misSnich v hrudni oblasti ma axonalni délku
vice nez 1 m a inervuje nékolik set - 2000
svalovych fibril a vytvari motorickou
jednotku.

> Jiné neurony maji délku pod 100 uym a
kon¢i na jednotlivych télech jinych
neurond.
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K pfedchozimu obrazku: funkéni
jednotka: neuron a neurotransmittery

> AkEni potencial (t[] nervovy impuls) se Sifi podél
axonu. Mikrotubuly transportuji neurotransmitery
k nervovym zakoncenim (A).

» Akéni  potencial I depolarizuje synaptickou
membranu a otevira voltage-dependentni
kalciové kanaly (B).

> Influx  kalcia  zplsobuje  fazi vezikuld s
membranou (C), coz umozni neurotransmiteru

> (i) vazat se na receEtor a aktivovat druhé posly,
které moduluji transkripci cilovych gent

» (ii) oteviit liggndem vratkované kanaly. To

umozinuje iontum vstoupit do téla burky,
depolarizovat membranu a iniciovat akéni
potencial II.




Neurotransmitery

> Synapticka transmise modulovana neurotransmitery,
které se uvolnuji akénimi potencialy Sificimi se podél
axonu.

> Neurotransmitery pak reaguy S postsynaptlckynl
receptory a jsou odstranovany transportmml proteiny.

> Reakce neurotransmiter-receptor zvnswe propustnost
pro ionty a umoznuje dalsi Sifeni akéniho potencialu.

» Tato kombinace axonalni elektrické aktivity a sYnaptlcke
1Ehelzmcke reakce je podstatou vsSech neurologickych
unkci

» Hlavni neurotransmitery:

» acetylcholin, norepinefrin, (noradrenalin), epinefrin
(adrenalin), 5hydroxytryptam|n (serotonin), Kyselina
gama-aminomaselna (GABA), opioidni eptld(g
prostaglandiny, histamin, dopamin, glutamat,
neuromelanin, vazoaktivni 'intestinalni peptld (VIP)

» Glutamat se  povazuje za  hlavni  excitacni
neurotransmiter.

Motoricke ridici systémy

« TFi:

» Kortikospinalni (= pyramidalni) systém v kare
mozkové generuje informace pro predni rohy
misni. Umoznuje provést zamysleny, vedomy,
silny a organizovany pohyb. PorusSena funkce
vede ke ztraté schopnosti vykonat volnj pohyb,
ke spasticité a ke zménam reflexu (napf.
hemiparéza nebo hemlplegle)

» Extrapyramidovy systém podporuje rychlé,
Elynule provedeni pohybu formovanych
ortlkosplnalnl drahou. Porusena funkce se
projevuje pomalosti (bradykineze), ztuhlosti
Erlgldltou) nebo jinymi poruchami pohybu
klidovy tremor, chorea nebo jiné dyskinezy).

Motorickeé ridici systémy

> Mozecek a jeho spoje vedou ke
koordinaci svalového pohybu, iniciovaného

kortikospinalnim systémem a k fizeni

rovnovahy.

» Poruchy cerebela vedou k nepravidelnému
a trhavémuu pohybu (ataxii), s
charakteristickymi  priznaky, jako je

dysmetrie, adiadochokineza, intencni

tremor a nekoordinovanost nebo ataxie
chiize a pohybU trupu.

Spoje
»Spoje mezi vSemi tremi ridicimi
motorickymi systémy
»Spoje se senzitivhim Citim

»Spoje proprioceptivni (poloha
kloub()

»Spoje s retikularni formaci
> Spoje s vestibularnim systémem
»Spoje jiné
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Kortikospinalni (pyramidovy systém)

> Je tvoren neurony 5. vrstvy a konci na
motorickych jadrech hlavovych nervl a na
alfa-motoneuronech prednich rohd
misnich.

» Axony téchto neuronU vytvareji capsulu
internu a kfizi medulla oblongata v
decussatio pyramidarum, coz vede ke
vzniku tr. kortikospinalis lateralis s
kontralateralni aferentaci.

> Mald ¢ast kortikospinalni drahy zQstava
neprekrizena (tr. kortikospinalis anterior)

Klinické charakteristiky pyramidalnich lezi

» Slabost, spasticita, zmény v koznich
reflexech.

- Pyramidalni drzeni hornich
koncetin

» Postizena koncetina se z predpazeni
dlanémi nahoru stadi dold a
medialné. Ruka se staci do pronace s
lehkou flexi prstQ.

Table 20.13
Evidence of an upper motor neurone lesion

Drift of upper limb

Weakness with a characteristic distribution
Increase in tone of spastic type
Exaggerated tendon reflexes

An extensor plantar response

Loss of fine finger/toe movements

Loss of abdominal reflexes

No muscle wasting

Normal electrical excitability of muscle
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Slabost a ztrata pohybu

» Unilateralni pyramidalni (UMN) leze na decusatio

(napf. infarkt v capsula interna zpusobuje slabost

rotilehlé koncetiny, tj. kontralateralni
emiparézu.

> Je-li akutni a kompletni, slabost bude okamzita a
vyjadrena (hemiplegie u kapsularnlho infarktu)

»V pripadé pomalé progresivni leze (napr.
kortikalni gliom) dochazi postupné slabosti v
hemiparetickych, koncetinach. Na hornich
konletinach = zustanou flexory  siln€jSi nez
extenzory, na dolnich koncetinach je tomu
naopak.

» Na hornich koncetinach je slabsi ,abdukce ramene
a extenze lokte, extenzory prsti a abduktory na
ruce jsou slabsi nez jejich antagonisté.

Slabost a ztrata pohybu

» Na dolnich koncetinach jsou slabsi flexe v
ky¢li a abdukce, flexe kotnikQ.

> Kromé slabosti se omezuje i moznost
vlastniho pohybu, napf. u prstd a palce

> Svalova atrofie neni typicka (neni -l
imobilizace). Svaly  jsou elektricky
normalné excitovatelné.

» UMN leze pod decusatio jsou
homolateralni. Klinicky nepfriliS obvykly
stav.

Spasticita (zvyseny tonus)

> Akutni leze kortikospinalniho traktu zpusobUJe
zpﬁcagku chabou obrnu a ztratu slachovych
reflexu

» Behem neékolika dni se rozviji narlst tonicity v
dusledku ztratK vlivu kortikospinalniho traktu na
mispi reflexy, které se tim relativné posili. Tento
narust tonicity postihuje vSechny svaly na strané
postizeni, ale je zjevnejsi na silnéjSich svalech

> Tento_ tonus Je mozno charakterizovat jako
zmeneny odF kladeny pasivnimu pohybu.
Zmena je nahla: syndrom zaviraciho noze.

> Slachove reflexy v postizené koncetiné jsou
zvysené a Casto dochazi k vyvoji klonusu.
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Patelarni reflex: misni reflexni oblouk. Nahlé napéti §lachy vytvari senzorické
akeni potencidly v 1a aferentech svalovych vietének. Ty se synapticky spojuji s
y-motorickymi viakny a o motorickymi vldkny. Motorické akéni potencialy vedou
ke svalové kontrakci. Dochazi také k inhibici flexe v koleni.




Zmény v povrchovych reflexech

» Normalni flexorova plantarni
odpovéd se stava extenzorovou
(pozitivni Babinski).

» Abdominalni reflexy a kremastericky
reflex zanikaji na postizené strané.

Klinické typy nemoci horniho
motoneuronu (UMN)

»Dva hlavni: hemiparéza a paraparéza.
Hemiparéza je snizeny stupen svalové sily
na koncetinach jedné strany téla; obvykle
je postizeni na urovni mozku.

> Paraparéza snizeny stupen svalové sily na
obou dolnich koncetinach; postizeni
obvykle na uUrovni spinalni michy, zridka
pri bilateralnim postizeni mozku.

> Hemiplegie a paraplegie striktné naznacuji
totalni paralyzu.

Hemiparéza

Podle lokalizace:

Hemi, Pareza
3. Most. Pontinni leze (napfr.plak

. Motoricka kdra. Slabost nebo ztrata pohybu na

kontralateralni koncetiné (monoplegia) nebo jeji

casti je charakteristickd pro izolovanou Iézi
motorickeho kortexu (napr. metastaza tumoru).

Casto téz defekt vySSich korovych funkci

(afazie). Fokalni epilepsie

. Capsula lnterna ProtoZe kortikospinalni drahy
jsou v c.i. pevne sbaleny (1 cm2), malé leze
zpUsobuji velké deficity. Napf. mfarkt malé vétve
a. cerebri media zpusobuJe nahlou
kontralateralni hemiplegii, ktera zahrnuje i tvar.

sclerosis multiplex) postihuji zridka
jen kortlkosplnalnl trakt. Casto
postiZzeny i jadra hlavovych nervu s
ochrnutim VI. a VII. nervu,
internuklearni oftalmoplegil' apod.

4. Micha. 1zolované postizeni tr.

r

kortlkosplnalls lat. (napf. v krcni
oblasti) zpusobuje ispilateralni
UMN lézi.




Paraparéza

> Paraparéza indikuje bilateralni
posSkozeni kortikospinalniho traktu.

r

»Komprese michy nebo jiné misni
nemoci , nékdy i cerebralni léze.

»Paraparéza vcetné quadruparézy
- Vd Ve o] ’ . ’
vznika pri ruznych neurologickych
onemocnénich.

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)

Meotor 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
HTLW-1, human T-cell leukaemia virus
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Poskozeni dolniho motoneuronu
(LMN)

»Dolni motoneuron je alfa-
v Vé o] rv Vé
motoneuron prednich rohu misnich
. ’ o)
(nebo jader hlavovych nervu)

> Aktivita téchto bunék je rizena
impulzy z:

» Kortikosponalniho traktu

» Extrapyramidového systému

»Mozecku

» Eferentnich vldken zadnich kofend.

Priciny lézi LMN
» PostiZeni jader hlavovych nervi a
alfa motoneurond prednich rohl
misSnich (poliomyelitis)
> Misni oblouk-protruze disku

> PostiZeni periferniho nervu (nebo
hlavového)-trauma

»Mononeuritis multiplex




Priznaky poruchy dolniho
motoneuronu

Table 20.17
Signs of a lower motor neurcone lesion

Weakness

Wasting

Hypotonia

Reflex loss
Fasciculation
Contractures of muscle

‘Trophic’ changes in skin and nails } long term effects

NE: Fibrillation potentials can be detected electromyographically,
see page 1156.
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Extrapyramidovy systém

Je obecny termin pro motorické struktury bazalnich ganglii

corpus striatum (tj. Nucleus caudatus + globus pallidus +
putamen),

Nucleus subthalamic

Substantia nigra

Casti thalamu.

U nemoci bazalnich ganglii se vyskytuji zjevné zmény na
axialnim svalstvu a svalstvu koncetin:

Redukovana rychlost pohybu (bradykineze) nebo akineze
(nepritomnost pohybu) se svalovou rigiditou.

Pohyby nezplsobené vili (tremor, chorea, hemibalismus,
athetosis, dystonie).
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Extrapyramidalni systém: schéma spoju a neurotransmitert
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Piedpokladany model principialnich

cest bazalnich ganglii

- PFima cesta ze striata do GPm a substantia nigra,
pars reticulata (SNr). Inhibi¢ni synapse F, GABA a
substance P.

- Nepfima cesta ze striata do globus pallidus; via
lateralni globus pallidus (GP/; inhibi¢ni synapse C,
GABA, enkefallng)a inhibi¢ni synapse D pro
nucleus subthalamicus, GABA{ Konc¢i v. GPm-SNr
(v excitacni synapsi E glutamat).

» Primé cesty inhibi¢ni i excitacni ze substantia
nigra, pars compacta (SNc) do striata. Synapse
A, dopamln D1, excitacni; a synapse B, D2,
inhibicni.

» GPm a SNr do thalamus. Synapse G, GABA.

. Z thalamu do kiry. Excitaéni, synapse H.

. Z klry do striata. Excita¢ni, glutamat.

Extrapyramidalni systém: schéma spoju
a neurotrasnmiteru

» GLU, glutamat;

» ENK, enkefalin;

» GABA, kyselina gama-aminomaselna;
» VA, ventralis anterior;

» VL, ventrolateralni;

- GP/, lateralni globus pallidus;

» GPm, medial globus pallidus;

» SNr, substantia nigra, pars reticulata

Table 20.15
Changes in the major neurotransmitter profile in
Parkinson’s and Huntington’s diseases

Condition Site Neurotransmitter

Parkinson's Putamen Dopamine 4 90%
disease Norepinephrine
(noradrenaline) | 60%
5HT | 60%

Substantia nigra Dopamine 4 90%
GAD + GABA L1

Cerebral cortex GAD + GABA L1

Huntington's Corpus striatum Acetylcholine 44
disease GABA 1|
Dopamine: normal
GAD + GABA 1l

GABA, y-amino butyric acid; GAD, glutamic acid decarboxylase, the
enzyme responsible for synthesizing GABA; 5-HT, 5-hydroxytryptamine
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Parkinsonova nemoc

» Pomalost, ztuhlost, klldovy tremor.
> Degenerace v SNc zplUsobuje ztratu dopaminové aktivity

ve striatu.

> Dopamine je_ excitani pro synapse A a inhibi¢ni pro

synapse B. Pfes pfimou cestu dochazi k redukci aktivity
synapse F, coz vede ke zvysSeni inhibi¢ni aktivity (G) a
poklesu kortikalni akt|V|ty (H).

» Disinhibice neuronu v synapsi C v disledku dopaminového

deficitu v neprimé cesté. Jo vede k redukci aktivity v D a ke
zvySené aktivité neurond v n. subthalamicus. Dochazi k
excesivni stimulaci na synpapsi E, coz dale podporuje
inhibi¢ni efekt GPm-SNr. Do romady docha2| k inhibici
thalamickcyh jader (VA) a (VL) na synapsi G. Kortikalni
motoricka aktivita na H je tak redukovana.

> Levodopa v terapii PN indukuje neocekavané dyskinezy

Ysemm dopaminové aktivity na synapsich A a B, coz
ivni situaci na ostatnich synapsich.




Huntingtonova nemoc

- DédiCna demence s progresivné trhavymi

pohyby (chorea).

» Chorea vznikd jako dlsledek poskozeni

neurond (GABA, enkefalin) v nepfimé
cesté ze striata do GP/, coz redukuje
aktivitu na synapsi C. Dochazi pritom ke
zvy$ené inhibici subthalamickych neuront
na synapsi D, redukované stimulaci na E a
snizené inhibici VA/VL na G. Kortikalni
aktivita na H je zvysSena.

Hemibalismus

- Divoké pohyby konéetin zptsobené

obvykle malym infarktem v nc.
subthalamicus.

» Redukce excitacni aktivity na synapsi
E, redukce inhibice na G se zvysenou

aktivitou thalamo-kortikalnich
neurony a zvy$enou aktivitou v H.
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Cerebelum

idi koordinaci.

Cerebellum dostava aferentni drahy z :
Proprioceptivnich organd v kloubech a svalech
Vestibularnich jader

Bazalnich ganglii

Kortikospinalniho systému

Nucleus olivae.

Eferentni drahy jdou do:
Nucleus ruber
Vestibularnich jader
Bazalnich ganglii
Kortikospinalniho systému.

Kazdy lateralni cerebelarni lobus koordinuje pohyb v
ipsilateralni koncetiné. Vermis se ucastni v udrzeni
axialniho postaveni a rovnovahy

Table 20.16
Principal causes of cerebellar syndromes

Tumours Haemangioblastoma
Medulloblastoma
Secondary neoplasm
Compression by acoustic neuroma

Vascular lesions Haemorrhage
Infaction
Arteriovenous malformation

Infection Abscess
HIV
Kuru
Developmental Arnold-Chiari malformaticn

Basilar invagination
Cerebral palsy

Toxic and Anticonvulsant drugs

metabolic Chronic alcohol abuse
Following carbon monoxide poisoning
Lead poisoning
Solvent abuse

Inherited Friedreich's ataxia
Ataxia telangiectasia
Essential tremor

Miscellane ous Multiple sclerosis
Hydrocephalus
Postinfective cerebellar syndrome of childhood
Hypothyroidism
Mon-metastatic manifestation of malignancy
Cerebral oedema of chronic hypoxia
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Cerebelarni léeze

- Expandujici Ieze v cerebelu vedou k obstrukC|
akveduktu a zpusobuji hydrocefalus se zavaznymi
tlakovyml bolestmi zvracenim a edémem papily.
Pr| vtlacem cereberalnlch tonsil do f. magnum
mUze dojit az k obstrukci dychaciho centra

» Tonické zachvaty (nahlé ataky ztuhlosti) nohou.

- Lateralni cerebelarni laloky. Tumor nebo
infarkt zpusob| zruSeni normalni naslednosti
mpohyb (dyssinergie) ipsilateralné.

» Ataxia.

» Zmény transmiterd u cerebela Spatné
prozkoumany.

Cerebelarni léze

Posgol a chize. Predpazené ruce je v pocatcich mozno
rzet.

Chiize se stava ataxickou, o Siroké bazi. Pacient titubuje na
stranu léze

Tremor a ataxia. Pohyb je nepfesny ve sméru, sile i
vzdalenosti (dysmetrlef

Rychlé alternativni pohyby jsou desorganizovany
(dysdiadochokinesis). Intencni tremor (ak¢ni tremor s
dysmetrii) —napf zkouska prst-nos.

Rychlost pohybu zachovana

Nystagmus. Hruby horizontalni nystagmus u lezi lateralniho
laloku ve sméru léze

Dysartrie.
Stakatova rec

Cerebelarni léze ve stredni roviné

-Léze ve vermis maji dramaticky vliv
na rovnovahu trupu a axialni
muskulatury. Trunkalni ataxie -
potize stat nebo sedét bez
oporydifficulty s valivou, Sirokou ,
ataxickou chizi.

-Léze ve flokulonodularni oblasti
zpUsobuji vertigo, zvraceni a ataxii

Tremor

> Je pravidelna a sinusoidalni oscilace
Casti téla.

» Posturalni tremor. ZvySuje se pri
uzkosti, hypertyredze , polékoveée
(sympatomimetika, lithium), pfi
otravé rtuti

»Hruby posturalni tremor u tézkych
alkoholikd.




Tremor

»Intencni tremor — poruchy
v v ’ .0
mozecku a mozeckovych spoju

> Klidovy tremor - u parkinsonismu.

Jiné —-méné cCasté
Léze v nucleus ruber
Léze ve frontalnim laloku
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Dermatomy misSnich segmentt a vétvi n. trigeminus.




