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PPřřííččiny neuropatiiny neuropatiíí::

DDěědidiččnnéé
--

 
genetický podkladgenetický podklad

--
 

HMSN (forma HMSN (forma CharcotCharcot--MarieMarie--ToothTooth))
--

 
HNPP (hereditHNPP (hereditáárnrníí

 
neuropatie se neuropatie se 

sklonem k sklonem k úútlakovým partlakovým paréézzáám)m)



PPřřííččinyiny  neuropatineuropatiíí::

ZZíískanskanéé

--
 

GuillainGuillain--BarrBarréé
 

syndromsyndrom

--
 

AMAN AMAN --
 

akutnakutníí
 

motorickmotorickáá
 

axonaxonáálnlníí
 neuropatieneuropatie



Choroba CMT Choroba CMT 
((CharcotCharcot--MarieMarie--ToothTooth))

--
 

patpatřříí
 

mezi dmezi děědidiččnnéé
 

neuropatieneuropatie
--

 
výskyt: celosvvýskyt: celosvěětovtověě

--
 

úúččinninnáá
 

llééččba nenba neníí
 

dosud k dispozicidosud k dispozici
--

 
CMT nenCMT neníí

 
smrtelnsmrtelnéé

 
onemocnonemocněěnníí, vede v, vede vššak ak 

neznezřříídka k tdka k těělesnlesnéé
 

invalidizaciinvalidizaci



TypickTypickéé  znaky CMTznaky CMT

--
 

zazaččáátek mezi 10.tek mezi 10.--
 

20. rokem 20. rokem žživotaivota
--

 
oslabenoslabeníí

 
vvííce ce akrakráálnlnííchch

 
svalsvalůů

 
nohounohou

--
 

deformity nohou, tzv. deformity nohou, tzv. FriedreichovaFriedreichova
 

nohanoha
--

 
senzitivnsenzitivníí

 
postipostižženeníí



EMG vyEMG vyššetetřřeneníí

--
 

potvrzenpotvrzeníí
 

neuropatieneuropatie
--

 
stanovenstanoveníí

 
typu a odlitypu a odliššeneníí

 
formyformy

--
 

stupestupeňň
 

postipostižženeníí
--

 
genetický podklad choroby genetický podklad choroby 



KazuistikaKazuistika

Pacient O. G., 58 letPacient O. G., 58 let

--
 

vvžždy zdrdy zdráávv
--

 
v minulosti fyzickv minulosti fyzickáá

 
zzááttěžěž



SubjektivnSubjektivníí  potpotíížžee

--
 

nonoččnníí
 

parestparestéézie prstzie prstůů, v, vííce vlevoce vlevo
--

 
anamnanamnééza asi tza asi třři rokyi roky

--
 

ččasto se v noci budasto se v noci budíí
--

 
pompomůžůže pohyb a chlade pohyb a chlad

--
 

podobnpodobnéé
 

parestparestéézie i na DK zie i na DK akrakráálnlněě
--

 
pro deformity DK se lpro deformity DK se lééččíí

 
u ortopedau ortopeda



Klinický nKlinický náálezlez

--
 

hypotrofiehypotrofie
 

thenarthenarůů
 

bilatbilat..
--

 
hypesthypestééziezie

 
II. a III. prstu l. rukyII. a III. prstu l. ruky

--
 

FriedreichovaFriedreichova
 

noha oboustrannnoha oboustranněě
--

 
povpovššechnechněě

 
úúplnplnáá

 
areflexieareflexie

--
 

ladiladiččka zachovka zachováánana



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

KT motorKT motor
Lat. Lat. msms AmplAmpl. . mVmV RV m/sRV m/s

n.n.medianusmedianus--
 

APB KT APB KT dxdx./ sin../ sin.

1. z1. zááppěěststíí 12,45/ 12,3512,45/ 12,35 1,2/ 3,31,2/ 3,3

2. loket2. loket 21,85/ 20,8521,85/ 20,85 1,2/ 2,81,2/ 2,8 21,3/ 22,421,3/ 22,4

n. n. ulnarisulnaris--
 

ADM KT ADM KT dxdx./ sin../ sin.

1. z1. zááppěěststíí 8,90/ 8,958,90/ 8,95 1,8/ 1,91,8/ 1,9

2. loket2. loket 20,40/ 19,6020,40/ 19,60 0,5/ 0,40,5/ 0,4 18,3/ 18,818,3/ 18,8



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

Motor NCSMotor NCS
Lat. Lat. msms AmplAmpl. . mVmV RV m/sRV m/s

n. n. peronealperoneal--
 

EDB PNP sin.EDB PNP sin.

1. n1. náártrt 17,0017,00 0,20,2

2. hl. 2. hl. fibulyfibuly NevybavenoNevybaveno

n. n. tibialistibialis--
 

AH AH dxdx./ sin../ sin.

1. kotn1. kotníík k 11,35/ 14,3511,35/ 14,35 0,4/ 0,10,4/ 0,1

2. koleno 2. koleno 36,85/ 36,85/ nevybnevyb.. nehodnot.nehodnot. 16,916,9



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

N. N. medianusmedianus, , ulnarisulnaris
 

bilatbilat. motoricky:. motoricky:
--

 
extrextréémnmněě

 
prodlouprodloužženenéé

 
latence i rychlost latence i rychlost 

vedenvedeníí, n, níízkzkéé
 

amplitudy M vln amplitudy M vln 
N. N. medianusmedianus

 
senzitivnsenzitivněě: : 

--
 

neurogramyneurogramy
 

nevýbavnnevýbavnéé
N. N. ulnarisulnaris

 
senzitivnsenzitivněě: : 

--
 

neurogramyneurogramy
 

ppřřimiměřěřenenéé
 

latence, nlatence, níízkzkéé
 amplitudyamplitudy



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

n. n. peroneusperoneus
 

sin.sin.
--zzíískskáána pouze DML s extrna pouze DML s extréémnmněě

 
prodlouprodloužženou enou 

latenclatencíí
 

a na níízkou amplitudouzkou amplitudou
n. n. peroneusperoneus

 
dxdx.: blok veden.: blok vedeníí

n. n. tibialistibialis
--

 
výraznvýrazněě

 
prodlouprodloužženenáá

 
DML, nDML, níízkzkáá

 
amplituda, vlevo amplituda, vlevo 

nemneměřěřitelnitelnáá
 

RVM, vpravo výraznRVM, vpravo výrazněě
 

vedenvedeníí
 prodlouprodloužženenéé. . 

n. n. suralissuralis: : neurogramneurogram
 

nevýbavný nevýbavný 



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

ZZáávvěěrr: EMG n: EMG náález prokazuje tlez prokazuje těžěžkou kou 
generalizovanou poruchu motorickgeneralizovanou poruchu motorickéého ho 
vedenvedeníí

 
axonaxonáálnlněě

 
demyelinizademyelinizaččnnííhoho

 
typu a typu a 

ttěžěžkou poruchu vedenkou poruchu vedeníí
 

senzitivnsenzitivníího. ho. 
Vzhledem ke klinickVzhledem ke klinickéému nmu náálezu jde lezu jde 
nejspnejspíšíše o HMSN I. typu (CMT).e o HMSN I. typu (CMT).



HNPPHNPP--  heredithereditáárnrníí  neuropatie se neuropatie se 
sklonem k sklonem k úútlakovým partlakovým paréézzáámm

--
 

tomakulozntomakulozníí
 

neuropatieneuropatie
--

 
mméénněě

 
obvyklobvykláá

 
forma CMTforma CMT

--
 

prchavprchavéé
 

parparéézy (HNPP majzy (HNPP majíí
 

rrůůznznéé
 

klinickklinickéé
 projevy)projevy)



KazuistikaKazuistika

Pacientka L. K, 54 letPacientka L. K, 54 let

--
 

zdravzdraváá
--

 
bez vbez věěttšíší

 
zzááttěžěžee



SubjektivnSubjektivníí  potpotíížžee

--
 

ppřři cvii cviččeneníí, kdy se v p, kdy se v přředklonu dedklonu dééle ople opíírala rala 
o dlano dlaněě

 
rukou, zarukou, začčala necitlivost I.ala necitlivost I.--

 
III. III. 

prstu obou rukouprstu obou rukou
--

 
parestparestéézie a slabost rukou trvajzie a slabost rukou trvajíí

 
3 týdny3 týdny

--
 

llééky (ky (DorsiflexDorsiflex, , MilgammaMilgamma) bez efektu) bez efektu



Klinický nKlinický náálezlez

--
 

mmíírnrnéé
 

hypotrofiehypotrofie
 

thenarthenarůů
--

 
hypesthypestééziezie

 
I.I.--

 
III. prstu obou rukouIII. prstu obou rukou

--
 

oslabena oslabena abdukceabdukce
 

palcpalcůů
 

oboustrannoboustranněě



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

KT motorKT motor
Lat. Lat. msms AmplAmpl. . mVmV RV m/sRV m/s

n.n.medianusmedianus--
 

APB KT APB KT dxdx./ sin../ sin.

1. z1. zááppěěststíí 6,10/ 7,906,10/ 7,90 1,1/ 1,91,1/ 1,9

2. loket2. loket 15,15/ 12,8015,15/ 12,80 0,7/ 0,60,7/ 0,6 23,2/ 42,923,2/ 42,9

n.n.ulnarisulnaris--
 

ADM KT ADM KT dxdx./ sin../ sin.

1. z1. zááppěěststíí 6,40/ 5,206,40/ 5,20 8,8/ 10,38,8/ 10,3

2. loket2. loket 9,80/ 9,509,80/ 9,50 8,8/ 10,08,8/ 10,0 61,8/ 51,261,8/ 51,2



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

Motor NCSMotor NCS
Lat. Lat. msms AmplAmpl. . mVmV RV m/sRV m/s

n.n.peronealperoneal--
 

EDB PNP EDB PNP dxdx..

1. n1. náártrt 7,707,70 4,84,8

2. pod hl. 2. pod hl. fibulyfibuly 14,9014,90 3,93,9 41,741,7

3. nad hl. 3. nad hl. fibulyfibuly 16,3016,30 3,43,4 50,050,0

n.n.tibialistibialis--
 

AH AH dxdx..

1. kotn1. kotníík k 5,655,65 5,75,7

2. koleno 2. koleno 14,5514,55 3,43,4 42,742,7



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

ZZáávvěěrr

--
 

povpovššechnechněě
 

prodlouprodloužženenéé
 

DML, v oblasti n. DML, v oblasti n. medianusmedianus
 

bilatbilat..
--

 
výraznvýraznéé

 
znznáámky mky axonaxonáálnlníí

 
poruchy vedenporuchy vedeníí, vzhledem k tvaru M vln , vzhledem k tvaru M vln 

ššpatnpatněě
 

hodnotitelnhodnotitelnéé..
--

 
ttěžěžkkáá

 
porucha vedenporucha vedeníí

 
senzitivnsenzitivníího na HK s ho na HK s akcentacakcentacíí

v v oblobl. n. . n. medianusmedianus..
--

 
na DK prakticky nevýbavnna DK prakticky nevýbavnéé

 
pozdnpozdníí

 
odpovodpověědidi

--
 

vzhledem k anamnvzhledem k anamnééze, klinickze, klinickéému a EMG nmu a EMG náálezu lze vyslovit lezu lze vyslovit 
podezpodezřřeneníí

 
na na tomakulozntomakulozníí

 
neuropatii, dneuropatii, děědidiččnnáá

 
neuropatie se sklonem neuropatie se sklonem 

k k popoúútlakovýmtlakovým
 

parparéézzáám. m. 



Syndrom Syndrom GullainGullain  BarrBarréé

--
 

jde o jde o multifokmultifokáálnlníí
 

zzáánněětlivtlivéé
 

demyelinizademyelinizaččnníí
 postipostižženeníí

 
perifernperiferníích nervch nervůů

 
a ma míšíšnníích koch kořřenenůů, v , v 

jehojehožž
 

patogenezi se uplatpatogenezi se uplatňňujujíí
 

autoimunitnautoimunitníí
 mechanizmymechanizmy

--
 

mmůžůže být pe být přříítomna porucha tomna porucha hematolikvorovhematolikvorovéé
 baribariééryry

--
 

pompoměěrnrněě
 

rychlý rozvoj neurologických symptomrychlý rozvoj neurologických symptomůů
--

 
pomalpomaláá

 
progrese progrese šíšířřeneníí

 
ppřřííznakznakůů

 
proximproximáálnlněě



AMANAMAN

--
 

akutnakutníí
 

motorickmotorickáá
 

a a axonaxonáálnlníí
 

neuropatieneuropatie
--

 
zvlzvlášáštntníí

 
forma GBS forma GBS 

--
 

rychlý rozvoj onemocnrychlý rozvoj onemocněěnníí
--

 
formy jsou velice variabilnformy jsou velice variabilníí



KazuistikaKazuistika

Pacientka B.J, 24 letPacientka B.J, 24 let

--
 

v minulosti zdravv minulosti zdraváá
--

 
chabchabáá

 
kvadruparkvadruparéézaza

 
po prpo průůjmovjmovéém m 

onemocnonemocněěnníí



SubjektivnSubjektivníí  potpotíížžee

--
 

ttřřes HKes HK
--

 
slabost DK, postupnslabost DK, postupněě

 
rozvrozvííjejjejííccíí

 
slabost i slabost i 

HKHK
--

 
mmíírnrněě

 
odstodstáávajvajííccíí

 
malmalííččky na obou rukky na obou rukááchch

--
 

vváázne jemnzne jemnáá
 

motorika motorika 



Klinický nKlinický náálezlez

--
 

hypotrofiehypotrofie
 

interosseinterosseáálnlnííhoho
 

svalstvasvalstva
--

 
oslabenoslabeníí

 
hlavnhlavněě

 
v v oblobl. n. . n. ulnarisulnaris

 oboustrannoboustranněě, m, méénněě
 

i n. i n. radialisradialis
--

 
porucha porucha ččititíí

 
nenneníí

--
 

DK bez DK bez hypotrofihypotrofiíí
--

 
stoj na patstoj na patáách nesvede, na ch nesvede, na ššpipiččky ano ky ano 



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

1.Vy1.Vyššetetřřeneníí--
 

14 dn14 dníí
 

po vzniku po vzniku onemonem..
--

 
nnáápadnpadnéé

 
prodlouprodloužženeníí

 
DML n. DML n. peroneusperoneus

 
i n. i n. tibialistibialis

 
bilatbilat., motorick., motorickéé

 vedenvedeníí
 

v normv norměě, amplitudy M vln jsou ni, amplitudy M vln jsou nižžšíší, kde je patrný i blok , kde je patrný i blok 
vedenvedeníí..

--
 

ttěžěžkkéé
 

abnormity pozdnabnormity pozdníích odpovch odpověěddíí
--

 
vedenvedeníí

 
n. n. suralissuralis

 
jeješšttěě

 
v normv norměě

--
 

vedenvedeníí
 

n. n. medianusmedianus
 

v normv norměě, F vlny chyb, F vlny chybíí
--

 
prodlouprodloužženenáá

 
DML n. DML n. ulnarisulnaris

 
bilatbilat. s ni. s nižžšíšími amplitudami, s blokem mi amplitudami, s blokem 

ppřřes loket, pozdnes loket, pozdníí
 

odpovodpověědi výrazndi výrazněě
 

prodlouprodloužženenéé
 

latence a nlatence a níízkzkéé
 amplitudyamplitudy

DemyelinizaDemyelinizaččnníí
 

postipostižženeníí
 

mmíírnrnéého stupnho stupněě
 

s pos poččíínajnajííccíím postim postižženeníím m 
axonaxonáálnlníímm. . 



Neurofyziologický nNeurofyziologický náálezlez

2. vy2. vyššetetřřeneníí
(po 4 m(po 4 měěssííccíích)ch)

PomPoměěrnrněě
 

výraznvýraznáá
 

progrese progrese axonaxonáálnlnííhoho
 

typutypu
 poruchy motorickporuchy motorickéého vedenho vedeníí, v, vííce na DK a ce na DK a 

na n. na n. ulnarisulnaris
 

na HK.na HK.
SenzitivnSenzitivníí

 
nnáález výraznlez výrazněě

 
zlepzlepššen.en.

Klinicky: tKlinicky: třřes rukou, svaloves rukou, svalovéé
 

atrofie na HKatrofie na HK



AMANAMAN

U tU tééto formy GBS se nepodto formy GBS se nepodáávajvajíí
 

kortikoidy!kortikoidy!
LLééččba:ba:

IVIGIVIG--
 

neinvazivnneinvazivníí
 

llééččba, formou infuzba, formou infuzíí, , 
finanfinanččnněě

 
nnáákladnkladnáá

PlazmaferPlazmaferéézaza--
 

invazivninvazivníí
 

llééččba, ba, relrel. levn. levněějjšíší



DDěěkuji za pozornostkuji za pozornost
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