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 CHOROBY NERWOWO-MIĘŚNIOWE

Jednostka ruchowa (motor units – grupa włókien mm. unerwionych przez jeden neuron ruchowy):

1. komórka ruchowa rogów przednich lub jąder ruchowych nerwów czaszkowych wraz z aksonem

2. unerwione przez nią włókna mięśniowe

3. płytka nerwowo-mięśniowa (połączenie między zakończeniem aksonu a włóknem mm.)

 Przyczyną chorób nerwowo-mięśniowych jest uszkodzenie poszczególnych elementów jednostki ruchowej.

 PODZIAŁ CHORÓB NERWOWO-MIĘŚNIOWYCH

Uszkodzenie neuronu ruchowego na poziomie komórki rogu przedniego

Zanik redzeniowy mm.

 Stwardnienie zanikowe boczne SLA

 Postępujący zanik opuszkowy

Inne

Uszkodzenie neuronu ruchowego na poziomie nerwu obwodowego – neuropatie

Genetyczne

Metaboliczne

Nabyte – toksyczne, zapalne

Autoimmunologiczne

 W przebiegu chorób ogólnych

W przebiegu zaburzeń hormonalnych

Zaburzenia przekaźnictwa nerwowo-mięśnioweg

  Miastenia

            Zespoły miasteniczne

            Wrodzone zmiany płytki nerwowo-mięśniowej

            Toksyczne

            W przebiegu innych chorób

Miopatie

            Dystrofie

            Zespoły miotoniczne

Wrodzone zespoły charakterystyczne pod względem strukturalnym

Wrodzone defekty metaboliczne (zab. przemiany glikogenu, zab. lipidowe, mitochondrialne, porażenia 

okresowe, hipertermia złośliwa)

Miopatie nabyte (hormonalne, toksyczne, polekowe, w przebiegu chorób narządowych, chorób 

nowotworowych, zapalne, autoimmunologiczne, urazowe, inne)

Zespoły nie sklasyfikowane

Diagnostyka chorób nerwowo-mięśniowych:

- wywiad – osobnicza historia rozwoju układu ruchowego od wczesnego dzieciństwa, dokładny wywiad rodzinny (często obciążający), początek (ostry, przewlekły), kolejność narastania objawów, ból, mrowienie, pieczenie; w przypadku dzieci – wywiad od rodziców, w tym przebieg ciąży i porodu, rozwój motoryczny, ew. opóźnienia, dane dot. ew. rodzeństwa;

- badanie fizykalne – uścisk dłoni (często pozwala zauważyć miotomię u matki, nieobecnej u dziecka), ocena wyrazu twarzy, opadania powiek, żuchwy, postawa: skrzywienie kręgosłupa, odstawanie łopatek; wizualnie można stwierdzić brak mm., jego przerost lub zanik, porównać z przeciwstronnym, uważać na przerost rzekomy (rozrost tk. łącznej), ew. stwierdzenie bolesności, stwardnienia, sztywności, kurczy; stwierdzenie zmian skórnych, zniekształceń stawowych;

- badanie mięśni – badanie bardzo dokładne, od badanie mm. gałki ocznej, twarzy, opuszkowych, uniesienia ramion, łopatek, ruchomości kręgosłupa, chodu, wstawania, skakanie na jednej nodze (ujawnienie osłabienie niezauważalnego); stwierdzenie obecności lub braku przykurczów (stan skrócenia mm. nie spowodowany skurczem czynnym) oraz ich charakteru; objawy kliniczne: osłabienie siły mm., zmniejszenie napięcia mm., inne;

- mioglobinuria – gwałtowne, znacze uszkodzenie mm., miopatie metab., hipertermia złośliwa

- badania diagnostyczne: laboratoryjne, EMG, biopsja mm. lub nerwu, immunomolekularne;

Schemat różnicowania:

- miopatia – niedowład dot. zwykle mm. dosiebnych (mogą być uogólnione, nawey odsiebne),z umiejscowienia procesu wynikają charakterystyczne trudności chorych – wstawania, wchodzenia na schody, unoszenia ramion, nie ma fascykulacji mm., zanik i osłabienie mm. symetryczne, nap. przeważnie wiotkie, odruchy zniesione  lub osłabione, mogą być zachowane lub nawet żywe;

- uszkodzenia neurogenne – odsiebne grupy mm., częstsza asymetria procesu chorobowego, nap. wiotkie, odruchy przeważnie zniesione, często fascykulacje, współistnienia zab. czucia;

- procesy uszkadzające styk nerwowo-mięśniowy – męczliwość;

- objawy pozamięśniowe – zmiany skórne w zap. skórno-mięśniowym, zmiany płucne i oczne w sarkoidozie, zmiany narządowe w kolagenozach, zmiany skórne w miopatii z nadczynnością przytarczyc i inne;

 Stopień uszkodzenia czynności ruchowej (Vignos i Archibald)

0 – bez odchyleń, stan przedkliniczny

1 – chodzi dobrze, biega z trudnością

2 – wyraźne zab. chodu lub postawy, na schody wchodzi bez poręczy

3 – na schody wchodzi trzymając się poręczy

4 - chodzi bez pomocy, po schodach z pomocą

5 – chodzi bez pomocy, nie może sam wstać z krzesła

6 – chodzi tylko z pomocą kul

7 – nie chodzi, siedzi sam wyprostowany, może kierować wózkiem inwalidzkim, pić i jeść

8 – siedzi bez podparcia, nie może sam kierować wózkiem inwalidzkim, podnieść szklanki lub łyżki do ust

9 – nie może siedzieć bez podparcia, sam pić lub jeść

10 – przykuty do łóżka, wymaga pomocy we wszystkim czynnościach życiowych

Testowanie poszczególnych mięśni – skala Medical Research Counsil

0 – brak skurczu

1 – ślad skurczu

2 – czynne ruchy z wyeliminowaniem siły ciężkości

3 – czynne ruchy bez wyeliminowania siły ciężkości

4 – czynne ruchy przeciw oporowi

5 – prawidłowa siła

 M  I  O  P  A  T  I  E

v     Miopatia – ogólna nazwa układowych chorób mięśni

v     Obraz kliniczny miopatii, niezależnie od ich etiologii, układa się nierzadko w zespół miopatyczny – symetryczny zanik mięśni bliższych (obręcz barkowa i miednicza), niedowład tych samych grup mięśniowych, brak drżeń pęczkowych, obecność charakterystycznych zmian elektromiograficznych (tzw. zapis miogenny)

