Syndromy postižení zadní jámy lební a mozečku
Mozeček


společně s basálními ganglii moduluje aktivitu kortikálních a spinálních motoneuronů


stavba- 2 hemisféry, vermis cerebelli




kaudálně mezi nimi flokulonodulární část


spojení s mozkovým kmenem -pedunculi cerebellares superiores, medii, inferiores:

horní – brachia cunjunctiva - spojují mozeček s mesencefalem


střední – brachia pontis – spojují mozeček s pontem


dolní – corpora restiformia – spojují mozeček s oblongatou


jedinými eferentními neurony kůry mozečku jsou Purkyňovy buňky (inhibiční – GABA-ergní), které projikují do párových hlubokých cerebellárních jader: ncl. fastigii, ncl. interpositus, ncl.dentatus. Neurony těchto jader jsou eferentní a excitační a vydávají naprostou většinu axonů, které opouštějí mozeček


funkční dělení



Vestibulocerebellum (archicerebellum)- lalok flokulonodulární




spojení  s fylogeneticky nejstarším systémem VESTIBULÁRNÍM

 

   
ROVNOVÁHA-přijímá informace o poloze a pohybu hlavy, řídí rovnováhu ve vztahu k poloze hlavy a podílí se na okulomotorice

 
 

jádro: ncl. fastigii


Spinocerebellum (paleocerebellum)- vermis a paraverminní oblast




zpracovává aferentní informace proprioceptivní ze SPINOcerebellárních drah  
 

SVALOVÝ TONUS, stoj a chůzi

 
 

jádro: ncl. interpositus (globosus a emboliformis)


Cerebro-cerebellum (neocerebelum)- hemisféry mozku




propojeny hlavně s thalamem a KORTEXEM

 

 
hlavní funkcí je dokonalé provedení volních pohybů a konečná jemná svalová souhra-KOORDINACE pohybu

 
 

jádro: ncl.dentatus           

 Hlavní AFERENTNÍ dráhy mozečku
1. vestibulocerebellární vlákna – z ispilaterálních vestibulárních jader a labyrintu – projekce do noduloflokulárního laloku

2. olivocerebellární vlákna – z kontralaterální olivy, projekce do celého mozečku

3. cuneocerebellární vlákna – ipsilaterální, projekce do mediální a intermediální zóny

4. dorsální spinocerebellární vlákna –  ipsilaterální, projekce do mediální a intermediální zóny

5. pontocerebellární vlákna – z kontralaterálních pontinních jader, projekce do intermediálních a laterálních zón:

 
 
 
pontinní neurony, jejichž axony končí v intermediální zóně, přenášejí informace z kontralaterálního primárního motorického kortexu (area 4)

 
 

pontinní neurony, jejichž axony končí v laterální zóně, přenášejí kortikální informaci z kontralaterálního parietálního kortexu (area 6). Tyto neurony se podílejí více na plánování motorických úkolů než na exekutivě.

Olivární vlákna =šplhavá vlákna -končí na Purkyňových buňkách

ostatní vlákna = mechová a končí u granulárních buněk, až po přepojení jdou k Purkyňovým bb.  
mechová vlákna i granulární bb. jsou glutamátové – tedy většina synapsí v mozečku používá glutamát: antagonisté glutamátu zhoršují cerebelární funkce.


Hlavní EFERENTNÍ dráhy mozečku
1. Ncl. fastigii:
 
 
 
přijímá vlákna z kůry vestibulocerebella

 
 

projekce směřují zpět do vestibulárních jader a RF cestou DOLNÍHO mozečkového stonku

2. Ncl. globosus a emboliformis:
přijímají vlákna z kůry spinocerebella

 
 
 
projekce směřují do kontralaterálního ncl. ruber cestou brachium conjunctivum

3. Ncl. dentatus:
 
 
 
největší jádro




přijímá vlákna z celé neocerebellární a části spinocerebellární kůry

 
 

 eferentní projekce do kontralaterálního ncl. ruber a thalamu, odtud po přepojení do kortikálních areí 4 a 6

 
Hlavní zpětnovazebné okruhy mozečku


1. Kortiko-ponto-cerebello-dentato-thalamo-kortikální
 


zpětnovazebná smyčka, řídící činnost neocerebella

 
 
 
dvojí křížení drah určuje základní klinické pravidlo

 
 
 

 léze mozečkové hemisféry se projevuje IPSIlaterální poruchou


2. Dentato-rubro-olivární trojúhelník (Guillainův-Mollaretův)
 


 ovlivňuje spinální motoneurony

 


opět dvojí křížení a tedy ipsilaterální symptomy

Funkce cerebella
řízení svalového tonu
rovnováha
koordinace pohybů (průběh a cílení pohybu, postavení tělesných segmentů, zapojování svalových skupin v průběhu pohybu)-plynulost, časová následnost
Subjektivní symptomy mozečkových lézí
 
pozvolna nebo náhle vzniklá porucha rovnováhy

zhoršení chůze jako při opilosti

 
nešikovnost (zvláště jemné motoriky) 

 
zhoršení řeči.

Objektivní symptomy mozečkových lézí
 
Mozečková ataxie=nekoordinovaný pohyb (abnormálně načasovaný, rozložený do fází, porušena souhra agonistů a antagonistů, nestíhající cíl, pohyby charakteru cik-cak)

  
 
složená porucha

 
 

dysmetrie 





hypermetrie= přestřelování pohybu -nejčastěji  






příčina- opožděné zapínání antagonistů brzdících pohyb






pohyby- rozmáchlé, kymácivé, ztrácejí plynulost, míjejí cíl






písmu jako makrografie a v řeči sakadovanou řečí

 
 


při postižení:

 
 

 

středových částí mozečku ( postižen více trup

 




paraverminním postižena více řeč

 




laterálních částí mozečku postiženy více končetiny  

 
 

dyssynergie=ztráta přesné a jemné koordinace svalových skupin při výkonu pohybu-postihuje nejvíce jemnou motoriku, stoj a chůzi

 



pohybové vzorce jsou segmentovány a pohyb má trhavý charakter

 


dysdiadochokinesa (adiadochokinesa)
 
 


porucha rychlých alternujících pohybů 

 




pohyby jsou pomalé, dysrytmické, se zárazy

 



porucha alternace agonistů a antagonistů

 


rebound phenomenon (fenomén odrazu)- příznak Stewartův-Holmesův
 
 


pacient flektuje v lokti proti odporu vyšetřujícího maximální silou a při náhlém povolení přestřelí a udeří se do ramene 

 


intenční tremor - přesněji akční tremor
 



amplituda narůstá bezprostředně před cílem, v klidu mizí

 



při těžkých lézích bývá velmi hrubý až mávavý

  
Mozečková hypotonie
 

↓svalového napětí s kyvadlovými šlachookosticovými reflexy (patelární reflex „rozhoupe“ bérec)

zvýšený rozsah pohybu v kloubech

snížení elementárních posturálních reflexů
nejsou přítomny atrofie ani parézy

hypotonie je zřetelnější u akutních mozečkových lézí

vyšetřuje se:

 


aspekcí - zvýšení synkinéz horní končetiny v chůzi na straně léze

 


rozhoupáním volně visících horních končetin pacienta (tzv. sukuse) – na straně léze jsou kyvy s větší amplitudou a trvají déle

 
Mozečkový tremor
 
 
hrubý, nepravidelný až mávavý třes


objevující se posturálně a při volním pohybu (akční třes)

bývá symptomem postižení horního cerebellárního pedunkulu nebo ncl. dentatus

 
Mozečková porucha řeči
dysartrie společně s tzv. sakadovanou řečí

 
 
pacient mluví pomalu, setřele, jsou zřetelné zárazy v plynulosti řeči, řeč je podobně jako pohyb segmentována a působí, jako by nemocný slabikoval

jde o dyssynergii svalů mluvidel a dyssynergii dýchacích svalů

bývá výsledkem paravermálních lézí

levostranné léze jsou častěji asociovány s dysartrií

 
Poruchy (ataxie) stoje
 
 
stoj o široké bázi s titubací všemi směry NEZÁVISLE na poloze hlavy a na otevření a zavření očí

 
 
někdy může být vyjádřen predilekční tah k jedné straně (při unilaterálním postižení mozečku na stranu léze)

 
 
pacient stojí s extendovanými DK a při pull testu (náhlé zvrácení trupu vzad) neprovádí kompenzační flexi v kolenou a titubuje

 

bývá důsledkem mediálních lézí mozečku (verminní a paraverminní oblasti)

 
Poruchy (ataxie) chůze
 

chůze o široké bazi s kymácivými exkurzemi do všech stran, bez predilekce, bez ovlivnění zrakem, chůze je charakteru cik-cak

 
Okohybné poruchy, nystagmus - postižení vestibulocerebela

 
 
pohledový nystagmus a sakadická dysmetrie
 
 
 
amplituda sledovacích sakád je abnormálně zvýšena



přestřelování a oscilace bulbů při fixaci pohledu

 


 
( hypermetrie a dyssynergie očních svalů s intenčním tremorem

 


pohledový nystagmus je hrubší (má větší amplitudu) ke straně cerebellární léze

 

desinhibice vestibulo-okulárního reflexu
 


otočení hlavy provokuje sakadické záškuby očí, které nelze potlačit fixací pohledu

komplexní nystagmus
oční myoklonus (opsoklonus) a oční flutter

Paleocerebellární syndrom-- ataxie axiální (axiální desekvilibrace
 
astázie - nejistý stoj o široké bazi, výchylky, pády bez stranové predilekce
 
abázie - nejistota při chůzi, rozšířená baze, výchylky, pády bez stranové predilekce
 
velká asynergie - dyskoordinace axiálního svalstva - špatné odměřování pohybů při postavování, posazování, vzpřimování
 
titubace - kymácivý třes hlavy a horní části trupu
 
dysartrie
Neocerebellární syndrom-- ataxie končetinová, ipsilaterální k lézi mozečkové hemisféry

hypermetrie

dysdiadochokineze

malá asynergie

intenční tremor

hypotonie - zvýšená pasivita, exkursibilita kloubů
Cévní mozečkové syndromy
 
PICA - posterior inferior cerebellar artery

 

Wallenbergův syndrom + ve variabilním rozsahu ipsilaterální neocerebellární léze (hemiataxie, dysdiadochokinesa, lateropulze)

AICA - aterior inferior cerebellar artery

 

ipsilaterální mozečková hemiataxie, variabilně provázená ipsilaterální lézí n. VII a VIII, náhlá hluchota (a.labyrinti, větev AICA)

SCA - superior cerebellar artery

 

způsobuje infarkt v oblasti horního mozečkového stonku s těžkým ipsilaterálním neocerebellárním i paleocerebellárním syndromem + léze v pontinním tegmentu (hypestezie ipsilaterální tváře a kontralaterální hemihypestezie pro všechny kvality

 Vestibulární systém 
 
Fyziologické funkce
rovnováha
regulace svalového napětí
koordinace pohybů hlavy a očí
 
Příznaky při vestibulárním postižení
1. Subjektivní:vertigo
        nauzea 

2. Objektivní:

nystagmus


typy- I. stupeň- jen pří pohledu ve směru RYCHLÉ složky



II. stupeň- i při pohledu přímém



III. stupeň- i při pohledu ke 2. straně

porucha rovnováhy
tonické úchylky trupu a končetin: úchylky trupu a končetin směrem za slabším (obvykle postiženým) labyrintem při periferním vestibulárním syndromu (zániková vestibulární léze vpravo: při poloze hlavy zpříma se trup a končetiny vychylují doprava, při otočení hlavy doprava směřuje výchylka nazad a při stočení hlavy doleva je výchylka patrná směrem dopředu) 

 
Rozlišení periferního a centrálního vestibulárního syndromu
	 
	Periferní
(harmonický)
	Centrální
(dysharmonický)

	Intenzita vertiga
	silná
	mírná, střední

	Nystagmus
	jednosměrný
	měnící směr

	Tonické úchylky
	jedním směrem (ve směru POMALÉ složky
	různým směrem

	Kompenzace
	poměrně rychlá
	obtížná

	Další příznaky
	Sluchové (hypakuze, tinnitus)
	kmenové



léze- periferní- 



centrální- kmen, vestibulární mozeček

Periferní vestibulární syndromy


Periferní vestibulární ZÁNIKOVÝ syndrom= harmonický



nystagmus směřuje proti směru úchylek



směřuje k hyperfukčnímu (zdravému) labyrintu


současně s poruchou rovnováhy i porucha sluchu- hypakuze a tinnitus


tonické vestibulospinální úchylky směřují ve směru hypofunkčního labyrintu



( proti směru rychlé fáze nystagmu


léze- labyrint, n. vestibularis (kost skalní, mostomozečkový úhel), vstupní oblast vestibulárních jader


Periferní vestibulární IRITAČNÍ syndrom-vzácný, krátce trvající



stejný jako předchozí, ale směr nystagmu a úchylek je OPAČNÝ




nystagmus směřuje k hyperfunkčnímu (nemocnému) labyrintu



tonické úchylky směřují na stranu zdravého labyrintu

Benigní polohové paroxysmální vertigo



dislokace otolitových krystalů z utrikulární makuly do ampulárního aparátu polokruhového kanálku, nejčastěji zadního



krátce trvající záchvaty rotační závrati- vyvoláno specifickou pohybovou aktivitou- rychlé pohyby hlavou v sagitální rovině (uléhání na lůzko, předklony, záklony hlavy)



intenzivní vertigo s nauzeou, rychle odeznívá, pokud pacient zůstane v klidové poloze



diagnostický test- manévr Dixové-Hallpike-vybavení záchvatu vertiga rychlým položením naznak v rovině zadního vertikálního kanálku (hlava stočena o 45°k vyšetřované straně)



rychlý nástup (5-10s), krátké trvání (do 30s)



léčba- liberatorní manévr dle Sémonta-rychlým přetočením trupu pacienta v rovině kanálku o 180° ( vyplavení otolitů


Oboustranná vestibulární areflexie



zánik funkce obou labyrintů



symptomatika je důsledkem snížené nebo vyhaslé dynamické sensitivity vestibulárního labyrintu



v klidu- pacient bez obtíží



při pohybu- chybí kompenzační okulomotorické reakce



porucha rovnováhy zhoršena se zavřením očí a ve tmě- pacient titubuje všemi směry a padá



diagnostický test- head impulse test- testuje výkonnost vestibulo-okulárního reflexu




při prudkém záškubu hlavou v rovině horizontálního kanálku ( kompenzační sakáda

Centrální vestibulární syndromy-dysharmonické


Wallenbergův syndrom



ischémie dorzolaterální oblasti prodloužené míchy (a.vertebralis, PICA)

 


( postižení bulbárních jader, vestibulárních jader, trigemino-talamické dráhy a spinotalamické dráhy


akutní fáze- zánikový vestibulární syndrom s intenzivním vertigem, emezí a prudkým nystagmem (obvykle KONTRAlaterální)



reakce náklonu- porucha gravicepční dráhy- vertikální disparace očí, torze očí a náklon hlavy ke straně léze



nystagmus se postupně kompenzuje



chronická reakce. poruchy axiální ekvilibrace- poruchy udržení vzpřímeného stoje a stability trupu v chůzi, lateropulze- náhlé prudké vychýlení trupu do strany při chůzi, často pád


Pseudoperiferní vestibulární syndrom



léze postihující kmenovou část n. vestibularis v oblasti jeho vstupu do vestibulárních jader ( akutní vestibulární výpadek



CHYBÍ kochleární příznaky- hypakuze, tinnitus



diagnóza- až další vývoj- původně čistě periferní vestibulární syndrom se obohatí o centrální příznaky


Polohové vertigo= polohově provokované závrati



vyvolaná zaujetím specifické polohy- gravitačním podnětem



nejčastěji vyvolána polohou na zádech se záklonem hlavy



nystagmus- tlumen zrakovou fixací




typy- směrově fixní-ve všech polohách stejný směr






měnlivé-směr nystagmu se mění s polohou







pravidelně







nepravidelně



vertigo- intenzita a směr


Ocular tilt reaction- reakce náklonu



trias- inklinace hlavy




vertikální disparace postavení očí




torze očních bulbů



léze- gravicepční dráhy- oblast otolitového aparátu ( vestibulární jádra ( fasciculus longitudinalis medialis ( jádra okohybných nervů a talamu




kříží se na úrovni dolního pontu


Skew deviation-šikmá deviace očí, zkřížení postavení očí



příznak kmenového postižení



divergentní postavení očí ve vertikále- jedno oko je níže, druhé výše



etiologie- CMP


Down beat nystagmus syndrom


Up beat nystagmus syndrom
Bulbární syndrom
 
léze jader nn. IX. – XII. oboustranně (+ V. a VII.)
 dysartrie (porucha výslovnosti)
 dysfagie (porucha polykání)
 atrofie jazyka s fascikulacemi (spontánní kontrakce skupin svalových vláken pozorovatelné jako záškuby ve svalech nikoliv však jako záškuby celého svalu)
 pokles měkkého patra
 vyhaslý dávivý r., vyhaslý masseterový r. (+ paréza mimického svalstva)

 Pseudobulbární syndrom
 
 léze kortikonukleární (kortikobulbární) dráhy oboustranně vedoucí k motorickým jádrům nn. IX. – XII.
 dysfagie
 dysartrie
 jazyk bez atrofií, fascikulací

 výbavný r. masseterový, r. dávivý (+ emoční projevy „spastický“ smích a pláč)

 Syndrom mostomozečkového úhlu
 
 etiologie: Schwanom n. VIII., meningeom

 hypakuse
 tinnitus (falešný sluchový vjem, nejčastěji charakteru hučení či pískání)
 vertigo (závrať)
 periferní paréza n. VII.
 vymizení korneálního r. jednostranně
 cerebellární syndrom
