SYLABUS PŘEDNÁŠKY

(Všeobecné lékařství)

Patofyziologie svalu
Svalová vlákna kosterního svalu:

Typ I = pomalá, červená

Typ II = rychlá, bílá

Svalová kontrakce

Myosin, aktin, troponin
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Myoglobin – zásoba kyslíku

Řízení činnosti svalu
Centrální motoneuron → periferní motoneuron – α motoneuron (motorická jádra hlavových nervů, přední rohy míšní) → nervosvalová ploténka (cholinergní synapse, nikotinový receptor) → svalové vlákno
Svalová vřeténka (intrafuzální vlákna)

Motorická jednota = skupina svalových vláken inervovaných jedním periferním motoneuronem

Vlákna v motorické jednotce jsou aktivována současně.
Význam inervace svalu:
· Řízení kontrakce
· Udržování tonu
· Trofika
Denervační hypersensitivita → fibrilace

Úloha vápníku ve svalové kontrakci

- nervosvalová dráždivost

- spouštění kontrakce

Ryanodinový receptor - vápníkový kanál

– tok Ca2+ ze sarkoplazmatického retikula do sarkoplasmy

– vrátkování vzestupem hladiny Ca2+ v sarkoplasmě nebo napěťově

Tetanické kontrakce
· Vlnitý (neúplný) tetanus
· Hladký (úplný) tetanus
Tetanické křeče – v důsledku poklesu extracelulární hladiny Ca2+ (alkalózy, primární hypoparatyroidismus)

Rigor mortis – vyčerpání ATP → nemožnost uvolnění vazby aktinu a myozinu, uvolnění po 15-25 h autolýzou svalových proteinů
Energetika svalové kontrakce a svalová únava
ADP + kreatinfosfát → ATP + kreatin (kreatinkináza v mitochondriích)

Aktivita svalu

→ intracelulární acidóza, vyčerpání glykogenu, nahromadění P, synaptická únava (vyčerpání neurotransmiteru v synaptickém zakončení)

→ únava, bolest svalu
Kyslíkový dluh

Elektromyografie
= registrace elektrických potenciálů z kosterních svalů

= elektrofyziologická metoda vyšetření periferního nervstva (periferního motoneuronu, primárního senzitivního neuronu, pre- a postgangliového autonomního neuronu), nervosvalového přenosu a kosterního svalstva
Odhalení subklinických lézí, diferenciální diagnostika
Onemocnění a poruchy funkce kosterních svalů
Projevy:
· Poruchy hybnosti svalu (- i +): parézy, plegie, svalová slabost, křeče, myotonie, kontraktury

· Fibrilace a fascikulace
· Změny svalového tonu
· Změny objemu svalu
· Bolest svalu = myalgie
· Uvolnění látek ze svalu a případný dopad na činnost jiných tkání a orgánů
· Hypertermie
Poruchy funkce kosterních svalů:

→ poruchy

· hybnosti končetin
· postojové motoriky
· okohybné, pokles víček
· artikulace
· polykání
· volní kontroly svěračů
· dýchání !!! – poruchy ventilace → II. typ (globální) respirační insuficience
Myopatický syndrom
= svalová slabost, ↓ svalového tonu, trofické změny

· svalové bílkoviny v séru

Myotonické syndromy
= zvýšené napětí svalů, přetrvávající kontrakce a zpomalená relaxace

Při volní kontrakci (akční myotonie) nebo jako reakce na mechanické podráždění (mechanická myotonie)

Myotonia congenita
Dystrofická myotonie

Svalová atrofie
= regresivní změna svalu, úbytek svalové hmoty

Spíše prostá atrofie = zmenšování svalových vláken

Numerická atrofie  jen v těžších případech = úbytek svalových vláken

Příčiny atrofie
· Inaktivita (dlouhodobá imobilizace, obrny)
· Stárnutí
· Poruchy inervace (poškození periferního motoneuronu)
· Svalové dystrofie
· Myopatie
· Kortikosteroidy (Cushingův syndrom)
· Ischemie
· Stavy provázené katabolismem, kachexie
Svalová hypertrofie
= zvětšení hmoty svalu zbytněním svalových vláken (u hladkého svalu možná i hyperplazie)

Buňky svalu → myostatin → inhibice dalšího růstu

Příčiny
· Dlouhodobá adaptace na zátěž (cvičení)
· Vliv anabolik (androgeny)
· Nedostatek (chybění) myostatinu – důsledek mutace (semidominantní) → extrémní hypertrofie svalstva
Pseudohypertrofie – nahromadění vaziva nebo tuku ve svalu

Abnormální stahy svalů
Křeče

Spazmy

Kontraktury


- fyziologické


- patologické

Myopatie

= onemocnění svalu v širším smyslu, primární postižení svalu

→ myopatický syndrom, svalová slabost
Endokrinní myopatie (hypertyreóza, hypotyreóza, steroidní myopatie, akromegalie)
Metabolické myopatie (glykogenózy, lilpidózy)

Toxické myopatie

Mitochondriální myopatie

Svalové dystrofie
= progredující degenerace svalových vláken

Duchenneova muskulární dystrofie
· Mutace genu pro dystrofin (nonsense, frameshift mutace)

- recesivní X-vázaná dědičnost → chlapci

· Úplné chybění dystrofinu
[image: image2.png]extraceluldrnimatrix |

laminin

Ca?t
FHEE it

dystrofin

aktinovevia




Beckerova muskulární dystrofie
Mutace genu pro dystrofin (missense mutace)
- recesivní X-vázaná dědičnost → chlapci

Mírnější, ale velká variabilita tíže fenotypu

Myositidy
= záněty svalu

Rabdomyolýza

= rozpad svalových vláken

→ uvolnění obsahu myocytů (myoglobin, K+…) do extracelulárního prostoru → do krve
Příčiny:

· Enzymopatie

· Mitochondriální poruchy

· Maligní hypertermie, přehřátí obecně

· Svalová onemocnění (myopatie)

· Přímé poškození svalu – crush syndrom, popáleniny, omrzliny, el. proud

· Ischemie svalu

· Extrémní svalová aktivita vč. křečí

· Hypokalémie, hypofosfatémie

· Myozitida, infekce

· Diabetické kóma

· Toxiny – alkohol, hadí jedy, CO, kokain, léky

Důsledky:
Akutní selhání ledvin, hyperkalemie, DIC
Compartment syndrom

= důsledek zvýšení tlaku v uzavřeném prostoru, jehož objem je omezen

Příčiny:

- otok, krvácení, těsný obvaz

- úraz, zánět, venózní obstrukce, ischemie, popáleniny…
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Maligní hypertermie
= prudké, záchvatovité, život ohrožující vzestup tělesné teploty navozené depolarizujícími myorelaxancii a některými anestetiky (halotan, isofluran), někdy i fyzickou námahou, stresem, zvýšením teploty u disponovaných jedinců

Příčina: mutace genu pro ryanodinový receptor, AD
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