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1 Reaktivńı a dystrofické změny tkáně
CNS

Karel Dvořák

1.1 Reaktivńı a dystrofické změny neuron̊u
a glie

Úvod

Tělo neuronu (perikaryon) je metabolickou jednotkou pro-
dukuj́ıćı materiál pro kontinuálńı axonový proud. Morfolog-
ický stav cytoplazmy i jádra neuron̊u koreluje s celkovým ob-
jemem a s metabolismem dendrit̊u a axon̊u. Objem výběžk̊u
jednotlivých typ̊u neuron̊u se značně lǐśı a je většinou mno-
honásobkem objemu perikarya. Poškozeńı axonu, synapśı i
dendrit̊u proto vyvolává vždy změnu metabolismu perikarya
s odpov́ıdaj́ıćımi změnami cytoplazmatických organel a se
změnami tvaru i polohy jádra. Neurony reaguj́ı na poškozeńı
několika stereotypńımi morfologickými změnami; patř́ı k nim
zejména: centrálńı chromatolýza, anterográdńı degenerace,
atrofie, hypoxické poškozeńı, neuronofagie a některé vyhraněné
reakce, typické pro určité nozologické jednotky.

1.1.1 Chromatolýza
Prototypem chromatolýzy jsou změny cytoplazmy neuron̊u
předńıch roh̊u mı́̌sńıch po protět́ı počátečńıho úseku per-
iferńıho nervu. Cytoplazma neuronu lehce zduř́ı, jádro se po-
sune periferně, Nisslova substance postupně miźı od středu cy-
toplazmy k periferii (centrálńı chromatolýza). Změna odpov́ıdá
zvýšené metabolické činnosti neuronu při regeneraci axonu.
V CNS, mimo mı́chu, je chromatolýza převážně difuzńı nebo
nepravidelná. Vyskytuje se u mozkových degeneraćı, u avita-
minózy B1, u zemřelých ve status epilepticus, v okoĺı destruk-
tivńıch proces̊u a u daľśıch změn. Na rozd́ıl od schopnosti re-
generace axonu v periferńım nervovém systému je regenerace
axonu uvnitř mozku a mı́chy značně omezená. Axonový proud
v centrálńı části přerušeného axonu může však pokračovat a
hromaděný materiál axonového proudu vytvoř́ı vřetenité nebo
balonovité rozš́ı̌reńı axonu (axonové sferoidy).

1.1.2 Anterográdńı degenerace
je rozpad periferńı části axonu po jeho přerušeńı nebo po
zániku perikarya. Jde o jev v CNS velmi častý (přerušeńı při
traumatech, infarktech, nekrózách nejr̊uzněǰśıho p̊uvodu, při
zánětech a degeneraćıch), postihuje jednotlivé axony, svazky
axon̊u jednotlivých drah nebo celé dráhy (funikulárńı degen-
erace). Axon oddělený od perikarya fragmentuje a myelinová
pochva se rozpadá. Zbytky axonu a myelinové pochvy jsou
fagocytovány makrofágy, které ve formě zrnéčkových buněk,
perzistuj́ı ve tkáni a v okoĺı cév několik měśıc̊u i let.

1.1.3 Atrofie neuronu
je typickou změnou u pomalu prob́ıhaj́ıćıch degenerativńıch
chorob CNS. Cytoplazma je svraštělá, a bazofilńı, většinou
se zmnoženým lipofuscinem. Transsynaptická atrofie vzniká
při vyřazeńı aferentńıch drah; je častou součást́ı změn u
sytémových degeneraćı. Př́ıkladem je atrofie neuron̊u corpus
geniculatum laterale po přerušeńı fasciculus opticus.

1.1.4 Ischemické poškozeńı
neuronu zač́ıná krátkým stádiem mikrovakuolizace cyto-
plazmy. Neuron je později svraštělý, cytolazma eozinofilńı,
v barveńı toluidinovou modř́ı granulárńı a tmavá. Jádro je tri-
angulárńı, tmavé, svraštělé, později se rozpadá. Cytoplazma
se stává nápadně homogenńı. Zbytky jádra i cytoplazmy jsou
fagocytovány.

1.1.5 Neuronofágie
je mononukleárńı reakce na akutńı nekrózu neuronu. Fagocy-
tuj́ıćı buňky patř́ı k makrofágovému systému.

1.1.6 Hromaděńı abnormálńıho materiálu
v cytoplazmě neuron̊u je charakteristické pro lyzosomálńı
onemocněńı. Cytoplazma je objemná, vyplněná střádaným
materiálem, který nemůže být dále metabolizován pro
př́ıslušnou enzymatickou poruchu. Histochemická analýza
střádaného materálu pomáhá určit přesnou diagnózu.

1.1.7 Inkluze
jsou časté při virových infekćıch nervového systému. Vyskytuj́ı
se v neuronech i v glii. Typické jsou intranukleárńı inkluze
u herpes siplex encefalitidy, u poliomyelitidy, u sklerotizuj́ıćı
panencefalitidy. Intracytoplazmatické inkluze jsou typické u
vztekliny.



Hypertextový atlas patologie: Patologie CNS 2

1.1.8 Charakteristické reakce
neuron̊u jsou popsány u jednotlivých chorob CNS. Vedle výše
popsaných a morfologicky podrobně definovaných změn, mo-
hou poškozené neurony vykazovat r̊uzné necharakteristické
alterace, které maj́ı diagnostický význam jen v kontextu
s celkovými změnami okolńıch struktur.

1.1.9 Astrocyty
reaguj́ı zpravidla progresivně (hypertrofie, hyperplázie) při
patologických stavech mozku, když citlivé neurony jsou
poškozeny ireverzibilně. Reakce mohou mı́t také degenerativńı
charakter. Nejsou rozd́ıly mezi reakcemi protoplazmatických
a vláknitých astrocyt̊u. V mı́stech ischemické nekrózy se as-
trocyty nekroticky rozpadaj́ı, ale již v podmı́nkách parciálńı
nekrózy (když neurony zanikaj́ı), astrocyty přežij́ı, zbytňuj́ı a
mitoticky se děĺı. Degenerativńı změny astrocyt̊u jsou charak-
terizovány zduřeńım cytoplazmy a rozpadem výběžk̊u (ame-
boidńı přeměna). Hypertrofie a hyperplazie astrocyt̊u je častá.
Sleduje zánik neuron̊u z jakékoliv př́ıčiny, dále rozpad myelinu
a nervových vláken. Glióza je zmnožeńı astrocyt̊u. Velké naku-
peńı vláknitých astrocyt̊u je v gliové jizvě. Gliózou změněná
mozková tkáň je vzhledem k okoĺı tužš́ı a šedš́ı. Hypertrofie
astrocyt̊u vzniká v akutńıch i chronických procesech. V ede-
matózńı b́ılé hmotě (např. v okoĺı abscesu nebo tumoru) vzniká
gemistocytárńı přeměna glie: astrocyty zduřuj́ı, maj́ı objem-
nou cytoplazmu. Ependymálńı buňky maj́ı morfologii i reakce
bĺızké astrocyt̊um. Zaniklé úseky ependymu jsou pravidelně
nahrazovány astrocytovou jizvou. Vedle obecných reakćı as-
troglie existuj́ı také speciálńı změny. Patř́ı k nim Alzheimerovy
změny glie I. a II. typu; budou popsány u onemocněńı, které
charakterizuj́ı.

1.1.10 Oligodendroglie
je v CNS ekvivalentńı Schwannovým buňkám periferńıho
nervu. Produkuje myelin a tvoř́ı satelity v okoĺı neuron̊u. Re-
gresivńı změny oligodendroglie jsou součást́ı demyelinizačńıch
onemocněńı a leukodystrofíı.

1.1.11 Mikroglie
je mezenchymálńıho p̊uvodu, účastńı se nejr̊uzněǰśıch reak-
tivńıch změn. Při aktivaci se jádra buněk mikroglie zvětšuj́ı
a prodlužuj́ı cytoplazma i výběžky hypertrofuj́ı (tyčinkovitá
přeměna mikroglie). V sousedstv́ı nekróz a v okoĺı destruk-
tivńıch proces̊u šedé i b́ılé hmoty mikroglie ztráćı výběžky,
zakulat́ı se a přeměńı se v buňku histologicky shodnou
s makrofágem. V cytoplazmě jsou fagocytované lipidy a roz-
padlé součásti mozkové tkáně (zrnéčkové buňky, úklidové
buňky). Experimentálńı studie však přesvědčivě ukázaly, že
převážná většina makrofág̊u v CNS jsou transformované
krevńı monocyty.

1.2 Reaktivńı a dystrofické změny šedé a
b́ılé hmoty

1.2.1 Mozková atrofie
je charakterizovaná zmenšeńım mozku, zúžeńım závit̊u,
rozš́ı̌reńım sulk̊u a komorového systému. Na řezu je patrná re-
dukce objemu formaćı šedé nebo b́ılé hmoty, r̊uzná v závislosti
na typu onemocněńı. Mikroskopicky stoj́ı v popřed́ı redukce
počtu neuron̊u, demyelinizace a reaktivńı změny glie.

1.2.2 Demyelinizace
je charakterizovaná ztrátou barvitelnosti myelinu, rozpadem
myelinových pochev a fagocytózou rezidúı makrofágy za
vzniku zrnéčkových buněk.

(obr. )

1.2.3 Zánětlivé změny
jsou charakterizovány perivaskulárńımi zánětlivými infiltráty,
reaktivńımi i regresivńımi změnami glie a neuron̊u. Složeńı
infiltrát̊u je r̊uzné v závislosti na etiologii zánětu (neutro-
fily a histiocyty převážně u bakteriálńıch zánět̊u, lymfocyty,
plazmatické buňky a histiocyty převážně u virových zánět̊u).
Př́ıtomnost zánětlivých změn však neznamená jednoznačnou
infekčńı etiologii. Exudát s převahou neutrofil̊u může být
reakćı na aseptickou nekrózu (mozkový infarkt), lymfocytárńı
exsudát bývá součást́ı demyelinizačńıch proces̊u. Proliferace
kapilár je součást́ı zánětlivých (okoĺı abscesu) i nezánětlivých
změn (hypoxické změny, Wernickeova encefalopatie). Kon-
stantńı součást́ı nejr̊uzněǰśıch zánět̊u mozku je zánětlivá in-
filtrace plen a Wirchow-Robinových prostor̊u (pokračováńı
plen kolem větš́ıch cév penetruj́ıćıch k̊uru). Makrofágy v CNS
jsou převážně krevńıho p̊uvodu (emigrované monocyty), méně
p̊uvodu mikrogliového. Hromad́ı se v mı́stech tkáňové de-
strukce. Jejich cytoplazma je objemná, obsahuje hojnost fago-
cytovaného zrnitého materiálu a lipid̊u.

(obr. )

2 Edém mozku, hydrocefalus

Josef Feit

Edém mozku je změna podmı́něná nadměrným hromaděńım
vody a natria v mozkové tkáni. Může být difuzńı nebo
ohraničený. Neńı totožný se zvětšeńım objemu při překrveńı
mozku na podkladě vazodilatace nebo zt́ıžeńı odtoku venózńı
krve.

(obr. )

Makroskopicky se difuzńı edém jev́ı jako zvětšeńı objemu,
mozek je v porovnáńı s normou měkč́ı a těžš́ı, závity jsou
oploštělé, rýhy zúžené, mozkové komory štěrbinovité, mozek
se zdá být poněkud větš́ı, než objem dutiny lebńı.

(obr. )
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Mozková tkáň na řezu lne k noži, b́ılá hmota se lehce vyklenuje
na rovinu řezu. Pia mater bývá prosáklá. Je-li edém větš́ı a
trvá-li deľśı dobu, vznikaj́ı 3 hlavńı typy

”
herniace“ (tlakové

konusy) mozkové tkáně:

(obr. )
• Herniace interhemisferická vzniká při edému jedné hem-

isféry vtlačeńım gyrus cinguli pod volný okraj falx cerebri.
• Herniace transtentoriálńı (conus temporalis), vzniká

vtlačeńım uncus gyri hippocampi přes okraj tentoria
směrem do zadńı jámy lebńı.

• Herniace tonzil mozečku (conus occipitalis), vzniká
vtlačeńım mozečkových tonzil do foramen occipitale mag-
num. Na povrchu mozku je hranice herniace snadno ro-
zlǐsitelná jako vtlačená rýha. Při větš́ı, déle trvaj́ıćı her-
niaci může být vtlačená tkáň výrazně překrvená, vzácněji
prokrvácená a nekrotická.

• Fungus cerebri je zvláštńı druh herniace, která může
vzniknout po mozkových operaćıch. Edematozńı mozková
tkáň je vtlačena do trepanačńıho otvoru v kalvě a
nadzvedává jeho kostěný kryt. Ohraničený edém mozku je
pravidelným nálezem v okoĺı mozkových malácíı, tumor̊u,
krváceńı, absces̊u.

Neměnný prostor dutiny lebńı omezuje nar̊ustáńı objemu
edémem se zvětšuj́ıćıho mozku. Zvětšováńım mozku vzr̊ustá
intrakraniálńı tlak a zhoršuje se prokrveńı mozkové tkáně.
Edém prováźı řadu patologických stav̊u (mozkovou ischemii,
nádory, encefalitidy, meningitidy, toxická poškozeńı, osmotické
změny krve, hydrocefalus). Patogeneticky je edém mozku
konvenčně dělen na 3 druhy: vazogenńı, cytotoxický a in-
tersticiálńı. Mikroskopicky je oteklá mozková tkáň světleǰśı,
v neuropilu vznikaj́ı velmi drobné

”
vakuolárńı“ útvary, cyto-

plazma astrocyt̊u i jejich výběžky zduřuj́ı, v okoĺı kapilár se
objevuj́ı opticky prázdné prostory, myelin je méně intenzivně
zbarven.

(obr. )

2.1 Druhy edému
2.1.1 Vazogenńı edém
prováźı mozkové tumory, abscesy, krváceńı do mozku, infarkty,
kontuze a jiná poraněńı. Jde o nejběžněǰśı formu mozkového
edému; vzniká poškozeńım funkce mozkové cévńı bariéry. Pro-
pustnost mozkových kapilár je při edému výrazně zvýšena, do
extracelulárńıho prostoru vniká nadměrné množstv́ı vody, na-
tria a a plasmatických protein̊u (převážně albumin̊u). Elek-
tronopticky je těsné spojeńı mozkových endotelíı rozvolněno,
v jejich cytoplazmě se objevuj́ı velmi početné vezikulárńı
formace. Př́ıkladem vazogenńıho edému je změněná tkáň
s hojnými novotvořenými kapilárami v okoĺı větš́ıch nekróz
nebo absces̊u. Nezralé kapiláry nemaj́ı ještě vytvořené vlast-
nosti typické pro cévńı mozkovou bariéru a snadno propoštěj́ı
vodu i elektrolyty.

(obr. )

2.1.2 Cytotoxický edém
(celulárńı edém) je charakterizován zduřeńım všech buněčných
element̊u (endothelíı, glie, neuron̊u) s následnou redukćı ob-
jemu extracelulárńıho prostoru. Postihuje v́ıce šedou hmotu,
než b́ılou. Vzniká při hypoxicko-ischemickém nebo toxickém
poškozeńı buněčných membrán a porušeńım funkce ATP-

dependentńı sod́ıkové pumpy. Výsledkem je nekontrolovaný
vstup tekutin a jiných molekul do buněk. Cytotoxický
mozkový edém vzniká u hypoxie, při ischemii, při purulentńı
meningitidě p̊usobeńım granulocyt̊u, u Reyeova syndromu.
Oddělováńı dvou typ̊u edému je však poněkud umělé, většinou
se oba typy kombinuj́ı.

(obr. )

2.1.3 Intersticiálńı edém
je typický pro hydrocefalus. Vzniká difuźı likvoru do b́ılé
hmoty při nar̊ustáńı hydrostatického tlaku v komorách.

(obr. )

2.2 Hydrocefalus
je označeńı pro výrazné zvětšeńı objemu komorového likvoru
spojeného s dilataćı komor. Komorový systém může být
dilatovaný celý, nebo jen některá jeho část. U kojenc̊u a
malých dět́ı, u kterých nejsou sutury kost́ı ještě srostlé, se
zvětšuje celá mozková část hlavy. U dospělých dilatuj́ı ko-
mory a atrofuje mozková tkáň. Hydrocefalus vzniká z řady
př́ıčin: hypersekrećı likvoru chorioidálńım plexem; poškozeńım
pacchionských granulaćı; redukćı subarachnoidálńıho pros-
toru po meningitidě nebo po zhojeńı subarachnoidálńıho
hematomu; nedostatečným vývojem pacchionských granulaćı;
uzávěrem akveduktu a foramina rhombencephali po zánětech
a po komorovém krváceńı; uzávěrem III. komory a inter-
ventrikulárńıch otvor̊u krevńım koagulem při vnitřńım hemo-
cefalu; ucpáńım koloidńı cystou; blokem postranńıch komor
při subependymálńıch cystách; uzávěrem komorového systému
nádorem; při vrozených vadách mozku.

(obr. )

2.2.1 Nekomunikuj́ıćı hydrocefalus
je nejčastěǰśı; vzniká překážkou pasáže likvoru v komorovém
systému. Komory jsou dilatované vždy nad překážkou.
Nejčastěǰśı mı́sto obstrukce je akveduktus, což vede k di-
lataci III. komory a postranńıch komor (stav po zánětech,
tlak nádorem). Častý je uzávěr foramina rhombencephali;
zp̊usobuje dilataci celého komorového systému (stav po
zánětech, po krváceńı). Komunikuj́ıćı hydrocefalus vzniká re-
dukćı počtu, blokádou nebo poškozeńım pacchionských gran-
ulaćı (která rezorbuj́ı chorioidálńım plexem produkovaný
likvor). Děje se tak při sr̊ustech v subarchnoidálńım prostoru
po meningitidách a po subarachnoidálńıch hematomech. Často
je př́ıčina nejasná. Hydrocefalus e vacuo vzniká pasivně po re-
dukci objemu b́ılé hmoty a centrálńı šedi u nejr̊uzněǰśıch forem
atrofíı mozkové tkáně (senilńı atrofie, mozkové degenerace, ul-
egyrie a daľśı atrofické procesy). Hydrocefalus u novorozenc̊u
a kojenc̊u je podrobně popsán v kapitole

”
Patologie mozku

novorozenc̊u“.

(obr. )
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3 Poruchy krevńıho oběhu CNS

3.1 Hlavńı př́ıčiny poruch krevńıho oběhu
CNS:

Klasifikace
• poruchy cév (ruptury stěny, uzávěr lumina, anatomické

anomálie, ischemické poškozeńı epitelu)
• poruchy hemokoagulace, anémie, dehydratace
• systémový pokles krevńıho tlaku (šokové stavy, arytmie)
• zvýšeńı intrakraniálńıho tlaku

Poruchy krevńıho oběhu se projevuj́ı jako ischemie nebo hem-
orrhagie.

(obr. )

3.2 Ischemie mozková
Mozek je zásobován ze dvou zdroj̊u: aa. vertebrales a aa. caro-
tis internae. Aa. vertebrales se spojuj́ı v a. basilaris, která
zásobuje prodlouženou mı́chu, pons Varoli a mozeček a napo-
juje se na circulus arteriosus Willisi na basi mozkové (aa. com-
municantes posteriores). A. carotis interna se větv́ı na a. cere-
bri media a a. cerebri anterior a prostřednictv́ım r. communi-
cans posterior se rovněž napojuje na circulus arteriosus. Odtud
vycházej́ı arterie zásobuj́ıćı basálńı ganglia, diencephalon a
mesencephalon, arterie korové a arteriae chorioideae.

(obr. )

Za jistých okolnost́ı může doj́ıt k obráceńı směru toku krve
v arteríıch. Např́ıklad při stenóze a. subclavia mezi odstupem
a. carotis a vertebrálńı arterie se obraćı tok krve ve vertebrálńı
arterii, která se tak začne pod́ılet na zásobeńı horńı končetiny
na úkor zásobeńı mozku (tzv. subclavian steal, syndrom sub-
klaviálńı krádeže).

(obr. )

Při rozvoji mozkové ischemie se rozlǐsuje několik forem, podle
rozsahu, délky trváńı a následných změn (předevš́ım reper-
fuzi).

(obr. )

3.2.1 Kompletńı ischemie
nastává při somatické smrti. Problematika nastupuj́ıćıch au-
tolytických pochod̊u je významná předevš́ım z pohledu daľśıho
zpracováńı tkáně pro histologické účely.

(obr. )

3.2.2 Globálńı ischemie
s následnou reperfuźı nastává nejčastěji po zástavách krevńıho
oběhu, hypotenzi při šokových stavech, po úrazech nebo
arytmíıch. Rozsah postižeńı zálež́ı na řadě r̊uzných okolnost́ı:
délce trváńı ischemické epizody, stavu cév, věku postiženého
nebo jeho tělesné teplotě (např́ıklad podchlazeńı při topeńı
vede k menš́ımu rozsahu poškozeńı).

(obr. )

Následkem bývaj́ı stavy amnesie, kortikálńı slepota, motorické
postižeńı a daľśı r̊uzně hrubé nervové poruchy. Podkladem

těchto změn jsou mnohočetná malatická ložiska, vlivem reper-
fuze často hemorrhagického charakteru. Rozsah a distribuce
těchto ložisek se r̊uzńı.

(obr. )

Nejtěžš́ım následkem globálńı ischemie je tzv. mozková smrt.
Je to stav, kdy dojde k těžkému, zpravidla celkovému
ischemickému postižeńı mozku, následovanému mozkovým
edémem. Následkem edému dojde ke vzr̊ustu nitrolebńıho
tlaku (intrakraniálńı tlak může být vyšš́ı než je tlak systolický)
a daľśımu omezeńı krevńıho pr̊utoku mozkem. Na tomto
omezeńı se rovněž pod́ıĺı ischemické poškozeńı a následné
zduřeńı endotelíı kapilár, které vede k zúžeńı pr̊usvit̊u.

(obr. )

Omezeńı krevńıho pr̊utoku je angiograficky prokazatelné a
využ́ıvá se k pr̊ukazu mozkové smrti pro účely orgánové trans-
plantace. V daľśım vývoji docháźı k částečnému obnoveńı
krevńı perfuze, avšak ischemické změny jsou již ireverzibilńı a
rozv́ıj́ı se autolytické pochody, charakterizované povšechným
změknut́ım mozkové tkáně. Pokud se dař́ı udržet krevńı oběh
(zpravidla za pomoci př́ıstroj̊u), může tento stav trvat i deľśı
dobu — respirátorový mozek.

(obr. )

V př́ıpadě kesonové nemoci dojde k mnohočetnému uzávěru
kapilár na podkladě uvolněńı v krvi rozpuštěného duśıku.

(obr. )

3.2.3 Regionálńı ischemie, mozkový infarkt
Má charakter zpočátku koagulačńı nekrózy, provázené reper-
fuźı a následované reaktivńımi pochody z okoĺı. V šedé
hmotě mı́vaj́ı mozkové infarkty zpravidla hemoragický charak-
ter (červená encephalomalacie). I zde bývá doprovodný edém
mozku, často asymetrický.

(obr. )

3.2.3.1 Př́ıčinami mozkových infarkt̊u

bývaj́ı cévńı změny (atherosklerosa, postižeńı endothelu, trau-
mata, angiopatie často spojené s trombózou) nebo stavy spo-
jené s trombembolickým uzávěrem cévńıho lumina (nástěnná
endokardiálńı trombosa při fibrilaci śıńı, endokarditidách, in-
farktech myokardu, popř́ıpadě též nástěnné tromby nebo
ateromové hmoty z aterosklerotických arteríı). Vzácněǰśı je
trombóza mozkových splav̊u. V úvahu též připadá tuková em-
bolie, trombóza pulmonálńıch vén, ciźı tělesa nebo vzduch.

(obr. )

3.2.3.2 Rozsah a distribuce ischemických léźı

bývá ovlivněna mı́stem okluze (hemisférické infarkty při
uzávěrech větv́ı a. carotis interna, infarkty baze mozkové
při uzávěrech větv́ı arteríı vertebrálńıch a arterie basilárńı),
rychlost́ı vzniku uzávěru (č́ım rychleǰśı uzávěr, např́ıklad při
embolizaci, t́ım bývá postižeńı těžš́ı), možnostmi kolaterálńıho
oběhu, zejména přes a. ophtalmica, circulus arteriosus Willisi
ev. kortikomeningeálńı anastomózy.

(obr. )

Uzávěr a. carotis interna krátce po odstupu z bifurkace karotid
vede k méně rozsáhlému poškozeńı, než když u výše lokalizo-
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vaných uzávěr̊u dojde pokračuj́ıćı trombózou k uzávěru ko-
laterál circulus arteriosus přes rr. communicantes posteriores.

(obr. )

Pokud rozsah postižeńı mozkové tkáně dovoĺı daľśı přež́ıváńı
postiženého, nastupuj́ı reparačńı pochody. Postižená tkáň je
ostře ohraničená od okoĺı, změklá, později nabývá kašovité
konsistence. Z okolńıch cév vycestovávaj́ı polymorfonukleárńı
leukocyty, později též makrofágy, které fagocytuj́ı lipidy roz-
padlé mozkové tkáně (zrnéčkové buňky). Proces konč́ı vznikem
dutiny r̊uzné velikosti, někdy s dorezava zbarvenou stěnou
(hemosiderin z rozpadlých erytrocyt̊u), vyplněné čirou tekuti-
nou — postencephalomalatická pseudocysta.

(obr. )

K infarkt̊um může docházet též následkem venózńı okluze
(trombosa splav̊u nebo v. Galeni). Často jde o následek infekce
(celkové i lokálńı, např́ıklad postupuj́ıćı thrombophlebitis při
hnisavé cheilitidě nebo otogenńı osteomyelitidě), dehydratace
a podobně. Venostatické infarkty mı́vaj́ı výrazně hemoragický
charakter, jejich vývoj je však obdobný vývoji infarkt̊u ar-
teriálńıho p̊uvodu.

(obr. )

Postižeńı mozku při hnisavých leptomeningitidách bývá
částečně též ischemického p̊uvodu: docháźı k zánětlivým
thrombózám drobných cév spojuj́ıćıch leptomeninx a koru
mozkovou a t́ım i k rozvoji mnohočetných ischemických ko-
rových infarkt̊u.

(obr. )

3.2.4 Chronické ischemické změny
vzniklé mnohočetnými uzávěry drobných cév maj́ı poněkud
jiný charakter. Celkově bývá mozek atrofický (komory dila-
tované — hydrocephalus e vacuo, závity zúžené). Akutńı
př́ıznaky nebývaj́ı vyznačeny. Na mozkové tkáni (předevš́ım
bazálńıch ganglíı) najdeme drobné dutinky — status lacunaris
(po drobných encefalomalácíıch), zvětšené prostory v okoĺı
cév — status cribrosus basálńıch ganglíı, granulárńı atrofii
mozkové k̊ury, mnohočetný fokálńı zánik gangliových buněk
s proliferaćı glie — status verminosus k̊ury mozkové, drobná
ložiska gliózy. Př́ıčinou bývaj́ı jednak aterosklerotické změny
drobných cév, jednak opakuj́ıćı se mnohočetné trombem-
bolizace ateromových hmot z velkých cév.

(obr. )

Anatomickým podkladem Binswangerovy subkortikálńı en-
cephalopathie jsou ostře ohraničené periventrikulárńı nekrózy,
difuzńı postižeńı b́ılé hmoty (

”
demyelinisace“ ), proliferace

astroglie a drobné infarkty v bazálńıch ganglíıch a v thalamu.
Př́ıčinou je obvykle chronická hypertenze s arteriolosklerosou
penetruj́ıćıch arteríı a také opakované hypotenzńı krize.

(obr. )

3.2.5 Prenatálńı ischemická poškozeńı
Vznikaj́ı následkem drobných trombembolisaćı z placenty nebo
i ze zaniklého druhého plodu. Podrobněji je tato problematika
diskutována jinde.

(obr. )

3.3 Ischemické postižeńı páteřńı mı́chy
Ventrálńı oblast mı́̌sńı (včetně téměř celé šedé hmoty) je
zásobena z a. spinalis anterior, zadńı oblast zásobuje párová
a. spinalis posterior. A. cerebri anterior dostává krev z aa.
vertebrales a arteríı cervikálńıch (krčńı oblast), z větv́ı in-
terkostálńıch arteríı (hrudńı oblast) a z lumbálńı arterie
(kaudálńı část mı́chy). Středńı část mı́chy (Th4 – Th6) má
cévńı zásobeńı relativně chudé. Pr̊uběh př́ıtok̊u a. spinalis
anterior bývá dosti variabilńı. Lumbálńı oblast mı́chy bývá
zásobena zpravidla levostrannou větv́ı lumbálńı arterie,
nejčastěji v oblasti Th9 – L2.

(obr. )

Infarkty mı́̌sńı jsou mnohem vzácněǰśı než infarkty mozkové.
Masivńı infarkty obvykle postihuj́ı středńı torakálńı oblast.
Projevuj́ı se jako centromedulárńı změknut́ı, postihuj́ıćı
několik mı́̌sńıch segment̊u. Uzávěry a. spinalis anterior posti-
huj́ı ventrálńı oblast mı́chy. Predilekčńı oblasti jsou krčńı a
předevš́ım lumbálńı mı́cha.

(obr. )

Makroskopické i histologické změny bývaj́ı podobné infarkt̊um
mozku. Na etiologii se pod́ıĺı trombóza atherosklerotického
p̊uvodu, komprese mı́chy (úrazy, záněty, tumory) popř́ıpadě
cévńı poruchy. Méně často to je embolizace, hrudńı oper-
ace, aortografie. Při rozvoji dissekuj́ıćıho aneurysmatu aorty
docháźı k uzávěr̊um odstupuj́ıćıch cév, což rovněž může vést
ke vzniku spinálńıch infarkt̊u. Trombóza spinálńı cévńı malfor-
mace je podkladem subakutńı sklerózuj́ıćı myelopatie (Foix-
Alajouanine).

(obr. )

3.4 Nitrolebńı krváceńı
Mozkové obaly maj́ı 3 vrstvy: na lebku těsně naléhaj́ıćı dura
mater, dále arachnoideu a na mozek těsně naléhaj́ıćı pia mater.

(obr. )

3.4.1 Epidurálńı krváceńı
Prob́ıhá do prostoru mezi lebku a duru. Bývá zpravidla trau-
matického p̊uvodu, spojené s frakturou lebečńı kosti a rup-
turou větve a. meningea media (existuj́ı však i epidurálńı
hematomy venózńıho p̊uvodu, např́ıklad po ruptuře splav̊u).
Hematom se rozv́ıj́ı zpravidla pomalu, v pr̊uběhu několika dńı
docháźı k útlaku mozku. Při pitvě nacháźıme tmavě červenou
krevńı sraženinu lnoućı k duře, silnou až 3 cm.

(obr. )

3.4.2 Subdurálńı krváceńı
Směřuje mezi duru mater a arachnoideu. Bývá nejčastěji trau-
matického p̊uvodu, z ruptury přemost’uj́ıćıch vén při mozkové
kontuzi. K subdurálńımu krváceńı vedou zejména úrazy spo-
jené s prudkým úhlovým zrychleńım hlavy. Lokalizováno
bývá na konvexitách hemisfér. Akutńı subdurálńı hematomy
(trváńı do 3 dn̊u) bývaj́ı tvořeny směśı krve a mozkomı́̌sńıho
moku. Postihuj́ı zpravidla frontoparietálńı oblast. Rozsáhlé
subdurálńı krváceńı může komprimovat obě hemisféry. Akutńı
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subdurálńı hematom (zejména je-li menš́ıch rozměr̊u) se může
zhojit (organisace pror̊ustáńım granulačńı tkáně) nebo může
přej́ıt v chronický subdurálńı hematom.

(obr. )

Chronický subdurálńı hematom (starš́ı než 21 dńı; mezi 4. – 21.
dnem jde o subakutńı hematom) má zcela jiný obraz. Jeho
podkladem je ložisko staré hemoragie, jehož obsah zka-
palńı. Typické je pozvolné zvětšováńı a pomalu rostoućı
útlak mozkové tkáně. Změny se rozv́ıj́ı v pr̊uběhu týdn̊u.
Makroskopicky se jedná o opouzdřené ložisko s četnými cévami
ve stěně, vyplněné hnědavou tekutinou (tzv. subdurálńı hy-
grom).

(obr. )

Mechanismus pozvolného zvětšováńı hematomu neńı zcela
jasný. Uvažuje se o r̊ustu onkotického tlaku v hematomu po
rozpadu krevńıch b́ılkovin, o opakovaných krváceńıch z pouz-
dra, o ventilovém uzávěru dovoluj́ıćım při změnách polohy
těla vnikáńı mozkomı́̌sńıho moku dovnǐr hematomu a nikoli
ven. U 85 % př́ıpad̊u chronického subdurálńıho hematomu
(a u 5 % př́ıpad̊u hematomu akutńıho) chyb́ı anamnestický
údaj o úrazu hlavy. Jedná se zejména o staré lidi, často
s údajem o abusu alkoholu, kde jsou drobná traumata častěǰśı
a přemost’uj́ıćı vény jsou napjaté (atrofie mozku).

(obr. )

Chronické subdurálńı hematomy se vyskytuj́ı i u dět́ı. Může
se jednat o porodńı traumata splav̊u (ruptura splavu nebo
v. cerebri magna).

(obr. )

3.4.3 Subarachnoidálńı krváceńı
Je definováno jako př́ıtomnost krve v subarachnoidálńım pros-
toru. Původ bývá z ruptury arteriálńıho vakovitého aneurys-
matu, z ruptury drobného aneuryzmatu u neléčené hypertenze,
méně často z anerysmat mykotického nebo aterosklerotického
p̊uvodu či r̊uzných cévńıch malformaćı (cerebrálńı angiomy,
persistuj́ıćı embryonálńı cévy). Rovněž může j́ıt o následek
traumatu (ruptura kortikomeningeálńıch cév).

(obr. )

Rozv́ıj́ı se intrakraniálńı hypertenze, docháźı ke drážděńı
bazálńıch mozkových struktur (nervy) a cévńım spazmům.
Klinicky bývá bolest hlavy, zmatenost, zvraceńı, ztráta
vědomı́, meningismus. Časté jsou srdečńı arytmie. Stav
postiženého se postupně rozv́ıj́ı v pr̊uběhu dńı, kdy se objevuj́ı
komplikace, zp̊usobené předevš́ım rozvojem cévńıch spasmů.
Dále hroźı nebezpeč́ı opakováńı hemoragie. Celkově dosahuje
úmrtnost pr̊uměrně 50 %.

(obr. )

Subarachnoidálńı krváceńı postihuje častěji ženy, pr̊uměrný
věk bývá 55 let. Častěji vzniká po namáhavém výkonu, část
př́ıpad̊u vznikne ve spánku. Téměř 40 % rozsáhlých krváceńı
má anamnestický údaj o 2 – 4 týdny předcházej́ıćı atace
lehkého meningismu, spojeného s mı́rným krváceńım do sub-
arachnoidálńıho prostoru.

(obr. )

Později docháźı k reabsorpci krevńıch element̊u meningeálńı
tkáńı a chorioidálńım plexem s účast́ı polymorfonukleár̊u
a makrofág̊u. Rozpadem erytrocyt̊u se uvolňuje bilirubin a
hemosiderin (residuálńı pigmentace).

(obr. )

Zdroj krváceńı se někdy při pitvě obt́ıžně hledá. Při lokalizaci
je nutno se oṕırat o klinická data (zejména byla-li provedena

angiografie). Dále je možno provést nástřik mozkových te-
pen před pitvou nebo podrobit mozek tzv. dlouhodobé mac-
eraci vodou, v jej́ımž pr̊uběhu se mozková tkáň zcela rozlož́ı a
z̊ustanou pouze cévy.

(obr. )

3.4.4 Intracerebrálńı krváceńı
Masivńı krváceńı vzniká náhle a následky bývaj́ı velmi vážné
( ictus apoplecticus ). Nejčastěǰśı př́ıčinou rozsáhlého intrac-
erebrálńıho krváceńı je ruptura cévy při arteriálńı hyper-
tenzi (typicky to bývá a. lenticulostriata — kapsulolentikulárńı
krváceńı ). Častěji postihuje levou stranu.

(obr. )

80 % krváceńı postihuje hemisféry, 15 % postihuje mozeček,
5 % kmen. Basálńı ganglia (mimo thalamu) bývaj́ı postižena
ve 40 – 55 %, thalamus 10 – 15 %.

(obr. )

Méně častá bývaj́ı krváceńı z arteriálńıch aneurysmat
(vznikaj́ıćı př́ımo nebo š́ı̌reńım subarachnoidálńıho krváceńı do
mozkové tkáně), hemangiomy a r̊uzné jiné cévńı malformace,
krvácivé choroby, trauma, starš́ı encefalomalacie, tumory, ab-
scesy (Aspergillus). O intracerebrálńım krváceńı nezralých
novorozenc̊u je řeč jinde.

(obr. )

Rozvoj masivńıho krváceńı však může být relativně pomalý, až
několik dńı. Náhlá ztráta vědomı́ v okamžiku začátku krváceńı
bývá přibližně u 1/3 pacient̊u. Daľśımi př́ıznaky bývá bolest
hlavy, parézy, epileptický záchvat, psychické poruchy.

(obr. )

Ložisko krváceńı se skládá z krve a tkáňové debris. Má
nepravidelný tvar. Okolńı tkáň bývá stlačená, dislokovaná,
zčásti malatická a prokrvácená. Doprovodná nitrolebńı hyper-
tenze a edém bývaj́ı pravidlem. Rozsáhlá krváceńı se mohou
provalit do mozkových komor. Pokud postižený přežije, ložisko
krváceńı se vyčist́ı podobně jako encepalomalacie a výsledkem
bývá r̊uzně veliká pseudocysta s rezavou pigmentaćı stěny a
okolńı reparativńı proliferaćı astroglie. Tento proces trvá 2 – 3
měśıce.

(obr. )

3.4.4.1 Prognóza intracerebrálńıho krváceńı.

Údaj o prognóze úzce souviśı s diagnostickými možnostmi.
Dř́ıve udávaná vysoká úmrtnost (80 – 90 %) byla s rozvo-
jem nověǰśıch diagnostických metod (CT) korigována. Dnes
se prokazuj́ı i relativně malá krváceńı, pomaleji se rozv́ıjej́ıćı,
která byla dř́ıve považována za ischemie. Proto se dnes
udává smrt́ıćı závěr u 30 – 40 % př́ıpad̊u. Zálež́ı na rozsahu
krváceńı, lokaliaci, věku nemocného a na stavu vědomı́.
Tř́ı̌stivá krváceńı velikosti nad 5 cm maj́ı infaustńı prognózu.

(obr. )

Kromě rozsáhlých krváceńı existuje ještě krváceńı kapilárńıho
p̊uvodu, dávaj́ıćı obraz mozkové purpury. Př́ıčin tohoto stavu
je řada: krevńı onemocněńı (např. leukemie), imunologické
poruchy spojené s demyelinisaćı (akutńı hemoragická en-
cephalomyelitis Hurst), tuková embolie, infekce (postihuj́ıćı
endotel — rickettsiosy, dále též např. malárie), otravy (ar-
sen, antikoagulancia), trauma hlavy, úpal, septikémie (DIC).
Stav je zpravidla provázen těžkou poruchou mozkových funkćı
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(koma).

(obr. )

3.4.5 Nitrokomorové krváceńı
Zpravidla vzniká následkem provaleńı rozsáhlého intrac-
erebrálńıho krváceńı do komor. Tato komplikace nastává u
25 – 45 % př́ıpad̊u. Přež́ıvá přibližně polovina postižených.
O krváceńı ze subependymálńıch hematomů u nezralých
novorozenc̊u je řeč jinde. Dále připadá v úvahu krváceńı
z plexus chorioideus a provaleńı rozsáhlého subarachonidálńıho
krváceńı do komor.

(obr. )

3.5 Spinálńı krváceńı
Má podobnou problematiku jako krváceńı mozkové. Nejčastěji
je traumatického p̊uvodu, intraspinálńı arteriovenózńı mal-
formace jsou vzácněǰśı. Postihuje předevš́ım šedou hmotu.
Následkem bývá vytvořeńı intraspinálńı posthemoragické
pseudocysty.

(obr. )

3.6 Poruchy cév
3.6.1 Anatomické odchylky
Asymetrický vývoj větš́ıch cév bývá poměrně častý. A. caro-
tis interna může mı́t četné anatomické odchylky, jako je
vinutý pr̊uběh, ohyby, kličky, stenózy, hypoplázie. Pokud je hy-
poplázie větš́ıho stupně, může se nepř́ıznivě uplatňovat v kom-
binaci s daľśımi změnami. Persistence embryonálńıch cévńıch
anastomóz při basi mozku může být zdrojem masivńı hemor-
agie, a to i u malých dět́ı.

(obr. )

3.6.2 Intrakraniálńı cévńı malformace
Některé jednotky této skupiny bývaj́ı součást́ı komplexńıch
syndromů, kdy jsou cévńımi malformacemi postiženy i jiné
orgány než CNS. Jedná se o kapilárńı teleangiektasie, kav-
ernózńı hemangiomy, arteriovenózńı malformace a venózńı an-
giomy.

(obr. )

3.6.2.1 Teleangiektázie

se nacházej́ı nejčastěji na basi pontu nebo b́ılé hmotě hemisfér.
Bývaj́ı obvykle přibližně 3 cm velké a skládaj́ı se z konvolutu
dilatovaných cévńıch lumin, separovaných normálńı mozkovou
tkáńı. Mohou být zdrojem krváceńı, často však z̊ustávaj́ı klin-
icky němé.

(obr. )

Kapilárńı teleangiektasie mozku, mozečku a mozkového kmene
bývaj́ı součást́ı hereditárńıch hemoragických teleangiektasíı
Rendu-Osler.

(obr. )

3.6.2.2 Kavernózńı hemangiomy

se skládaj́ı z nakupených cévńıch lumin, obvykle bez
vmezeřené mozkové tkáně. V okoĺı mohou být residua po
krváceńı. Projevovat ze začnou zpravidla až v dospělém věku
(krváceńı).

(obr. )

3.6.2.3 Arteriovenózńı malformace

jsou z kongenitálńıch cévńıch malformaćı nejčastěǰśı. Pro-
jevy zač́ınaj́ı ve druhé dekádě. Lokalizovány jsou zpravidla
supratentoriálně (větve a. cerebri media). Histologicky se
jedná o nakupeńı cévńıch lumin koĺısaj́ıćıho pr̊uměru, se
stěnami nepravidelné śıly. Postiženého ohrožuj́ı předevš́ım ar-
teriovenozńım zkratem s ischemizaćı okolńı tkáně, méně často
krváceńım. Klinicky významná je též trombóza a kalcifikace
malých cév (CT diagnostika).

(obr. )

3.6.3 Vakovitá aneurysmata
Incidence vakovitých aneurysmat se odhaduje na 1 % pop-
ulace, při pitvě se najdou až u 5 % dospělých (u žen
častěji). Nejčastěǰśı komplikaćı bývá ruptura aneurysmatu a
následné krváceńı do subarachnoidálńıho prostoru (častěji při
prvńıch atakách) nebo krváceńı intracerebrálńı (po vytvořeńı
vazivových sr̊ust̊u v okoĺı aneurysmatu). Velká aneurysmata
mohou též komprimovat mozkové nervy nebo mozkový kmen,
bránit cirkulaci cerebrospinálńıho moku.

(obr. )

Aneurysmata bývaj́ı umı́stěna nejčastěji v předńı jámě lebńı
při větveńı c. arteriosus Willisi. Mohou být mnohočetná, jejich
velikost koĺısá od milimetrových rozměr̊u až po několik cen-
timetr̊u. Velikost prasklých aneurysmat bývá větš́ı než 7 mm.
Uložena bývaj́ı v subarachnoidálńım prostoru a mohou být
v́ıce či méně zanořena do mozkové tkáně.

(obr. )

Aneurysmata vznikaj́ı nejčastěji na podkladě defektu elastické
a svalové vrstvy cévńı stěny, který bývá vrozený. Maj́ı ten-
denci se zvětšovat. Jejich lumen může být částečně nebo úplně
trombotizované. Jako podp̊urný faktor se udává hypertenze.
Sekundárně mohou vakovitá aneuryzmata vznikat na podkladě
arteriosklerózy nebo traumatu.

(obr. )

3.6.4 Arterioskleróza
Atherosklerotické změny postihuj́ıćı větš́ı arterie, zejména
počátek a. carotis interna, intrakraniálńı segment ver-
tebrálńıch arteríı a středńı část a. basilaris.
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(obr. )

3.6.4.1 Hyperplastický typ arteriosklerózy

má typický vzhled cév s tvorbou ateromových plát̊u. Takto
postižené cévy maj́ı tendenci ke stenóze lumina. Mozek
bývá postižen sńıženým krevńım pr̊utokem stenózovanými ar-
teriemi, trombotickým uzávěrem cévy i občasnými atakami
embolizace ateromových hmot z rozpadaj́ıćıch se ateromových
plát̊u.

(obr. )

3.6.4.2 Hypoplastický typ arteriosklerózy

má odlǐsný vzhled. Postižené cévy maj́ı tenkou, pr̊usvitnou
stěnu, lumen bývá nepravidelně dilatované, céva může být
elongovaná a mı́t vinutý pr̊uběh. Mohou být př́ıtomna drobná
aneuryzmata. Tendence k cévńım uzávěr̊um chyb́ı.

(obr. )

3.6.5 Arterioloskleróza
Má úzkou vazbu na hypertenzńı nemoc. Postihuje drobné in-
tracerebrálńı arterioly, jejichž pr̊uměr je menš́ı než 200µm.
Charakteristická je hyalinizace a fibrinoidńı dystrofie stěny ar-
teriol. Častá bývaj́ı mnohočetná drobná vakovitá a fusiformńı
aneurysmata (velikost menš́ı než 1 mm), drobné krevńı
extravasace ev. i ložiska ohraničeného krváceńı (globoidńı
hematomy). Výjimečná však nejsou ani rozsáhlá tř́ı̌stivá
krváceńı.

(obr. )

3.6.6 Polyarteritis nodosa
Zasahuje muskulárńı arterie středńıho kalibru. Stěna cévy
je postižena negranulomatózńı panarteritidou s účast́ı poly-
morfonukleárńıch leukocyt̊u, eosinofil̊u a lymfocyt̊u. Na pod-
kladě fibrinoidńı nekrózy vznikaj́ı mnohočetná aneurysmata,
dosahuj́ıćı velikosti až 1 cm. Nervový systém postihuje
mononeuritis multiplex ischemického p̊uvodu a drobné ence-
falomalacie.

(obr. )

3.6.7 Amyloidová angiopatie
Mozková forma amyloidové angiopatie nebývá spojena
s systémovou amyloidózou, ale často doprováźı Alzheimerovu
chorobu. Je charakterizována amyloidovými depozity v tunica
media a v adventicii leptomeningeálńıch, kortikálńıch a subko-
rtikálńıch arteriol.

(obr. )

4 Traumatické postižeńı CNS

Josef Feit

4.1 Otevřená poraněńı hlavy
Nejčastěǰśı př́ıčinou otevřených poraněńı hlavy jsou střelná
zraněńı, méně často údery tupým předmětem.

(obr. )

4.1.1 Střelná zraněńı
maj́ı pestrý obraz. Zálež́ı na druhu střelné zbraně (poma-
leǰśı kulky z krátkých zbrańı, vysokorychlostńı střely z pušek,
nestabilńı malorážné projektily moderńıch pěchotńıch zbrańı,
broky, střepiny atd.). Mozek bývá postižen nejen samotnou
střelou (střelný kanál), ale též úlomky kosti vmetenými do
mozkové tkáně; u vstřel̊u zbĺızka též střelnými plyny. Kromě
toho při pr̊uchodu střely vzniká rozsáhlá krátkodobá komprese
okolńı tkáně.

(obr. )

Došlo-li k pr̊ustřelu, nacháźıme úplný střelný kanál
procházej́ıćı od mı́sta vstupu střely (vstřel) k mı́stu výstřelu.
U projektil̊u s ńızkou rychlost́ı bývá otvor výstřelu větš́ı.
Otvor v kosti se u vstřelu směrem dovnitř trychtýřovitě
rozšǐruje, u výstřelu je tomu naopak. Zejména u nestabilńıch
projektil̊u může docházet k lomeńı střelného kanálu a odraz̊um
od kosti.

(obr. )

Mozková tkáň v okoĺı střelného kanálu bývá nekrotická a
prokrvácená. V okolńı tkáni bývá edém a známky kontuze.
Úmrtnost při střelných poraněńıch bývá vysoká, zejména jsou-
li zasaženy obě hemisféry. Pokud pacient přežije, bývá ohrožen
daľśımi komplikacemi: tvorbou mokové ṕı̌stěle, zaneseńım in-
fekce (fragmenty kosti, zbytky střely), tvorbou cévńıho anerys-
matu traumatického p̊uvodu. Samozřejmost́ı jsou r̊uzné stupně
deficitu funkćı CNS.

(obr. )

4.1.2 Poraněńı tupým předmětem
spojené s proražeńım lebky bývá spojené s tř́ı̌stivou lebečńı
frakturou a vede k rozsáhlému poraněńı mozkové tkáně
kostńımi úlomky i pronikaj́ıćım předmětem.

(obr. )

4.2 Fraktury lebky
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4.2.1 Zlomeniny klenby lebńı
mohou být lineárńı (často následek pádu, i u dět́ı), vpáčené (po
nárazech větš́ıch předmět̊u pohybuj́ıćıch se ńızkou rychlost́ı),
terasovité (koncentricky uspořádané cirkulárńı zlomeniny), di-
astatické (rozestup šv̊u při kompresi lebky). Úlomky klenby se
mohou zasunout pod sebe. Někdy se láme pouze jedna kostńı
deska, častěji vnitřńı (inkompletńı fraktura). Při současném
roztržeńı meningeálńı arterie nebo vény vzniká epidurálńı
hematom.

(obr. )

4.2.2 Zlomeniny baze lebńı
Mı́vaj́ı často typický pr̊uběh. Kost praská v mı́stech
anatomicky zeslabených mı́st. Jedná se o nepř́ımé fraktury
(kost se láme mimo mı́sto a směr nárazu). Často jde o následek
komprese hlavy.

(obr. )

Fraktury baze (pokud jsou provázeny i roztržeńım dury) ve-
dou ke vzniku komunikace likvorového prostoru se zevńım
prostorem nebo některou lebńı dutinou — mokové ṕı̌stěle.
Chronická moková ṕı̌stěl vždy hroźı zaneseńım infekce do in-
trakraniálńıho prostoru. Dále mohou být poraněny hlavové
nervy, cévy a daľśı struktury. Roztržeńı velkých vén hroźı i
nasát́ım vzduchu a vznikem vzduchové embolie.

(obr. )

Nejběžněǰśı typ fraktury baze lebńı zač́ıná v šupině spánkové
kosti a š́ı̌ŕı se podél pyramidy. Je-li doprovázen roztržeńım
dury, vede ke vzniku mokové ṕı̌stěle se středouš́ım (a následně
se zevńım zvukovodem, Eustachovou trubićı). Může doj́ıt
k devastaci řetězu sluchových k̊ustek. Ve středoušńı dutině
se může hromadit krev, při ruptuře bub́ınku krev (s možnou
př́ıměśı moku) odtéká zevńım zvukovodem. Při krváceńı do
mastoidálńıch skĺıpk̊u se vytvář́ı retroaurikulárńı hematom
(Battleho znameńı). Méně často docháźı k př́ıčné ruptuře pyra-
midy. Poškozeno bývá vnitřńı ucho a n. facialis.

(obr. )

V předńı jámě lebńı vedou fraktury parasagitálně přes strop
orbity. Hroźı vznik komunikace s nosńı dutinou. Typický bývá
brýlovitý hematom (krváceńı do periorbitálńı tkáně). Často
bývá postižen též čichový nerv. Jindy vede fraktura např́ıč
přes orbity.

(obr. )

Kromě těchto možnost́ı existuj́ı ještě daľśı. Fraktury spojuj́ı
otvory pro výstupy hlavových nerv̊u a cév. Při pádu do sedu
nebo po pádech velkých předmět̊u na hlavu je možné cirkulárńı
vlomeńı kolem foramen occipitale magnum.

(obr. )

4.3 Commotio cerebri
Jedná se o dočasnou, traumaticky zp̊usobenou okamžitou
ztrátu vědomı́, provázenou antegrádńı i retrográdńı am-
nezíı. Př́ıčina a mechanismus tohoto stavu nejsou přesně
známy. Neinvazivńı vyšetřeńı (CT) dává negativńı nález;
makroskopicky ani mikroskopicky mozek nevykazuje změny.

(obr. )

4.4 Contusio cerebri
Je podmı́něna traumatickou povrchovou encefalomalacíı r̊uzné
velikosti. Kontuzńı ložiska se tvoř́ı v mı́stě nárazu (coup —
vznikaj́ı, je-li hlava v klidu a naraźı na ni ciźı těleso) nebo na
protilehlé straně (contrecoup — při prudké deceleraci pohy-
buj́ıćı se hlavy, např. následkem pádu). Při okraj́ıch falx cere-
bri, tentoriu nebo foramen occipitale magnum bývaj́ı herniačńı
kontuzńı ložiska. Kontusńı ložiska mohou být i v́ıcečetná a mo-
hou se stát zdrojem subarachnoidálńıho krváceńı.

(obr. )

4.5 Lacerace
Jedná se o roztržeńı mozkové tkáně. Postihuje mozek na
podobných jako kontuze, poškozeńı tkáně je však hrubš́ı
následkem větš́ı použité śıly. Často bývá postiženo též corpus
callosum a rostrálńı mozkový kmen.

(obr. )

4.6 Difuzńı axonálńı postižeńı
Je podkladem vzniku posttraumatické demence. Vzniká
následkem tupého poraněńı mozku u dospělých. Postižeńı
ztráćı po úrazu vědomı́ a z̊ustávaj́ı v komatózńım stavu. Asi
polovina př́ıpad̊u nemá výrazněǰśı nález na CT vyšetřeńı. Mo-
hou však mı́t fokálńı v́ıcečetná krváceńı v corpus callosum,
hypothalamu nebo b́ılé hmotě mozkové.

(obr. )

Histologicky je př́ıtomno zduřeńı axon̊u, které vzniká
v pr̊uběhu několika hodin po úrazu a může přetrvávat i několik
let. Postupně může docházet k proliferaci mikroglie a likvidaci
axon̊u. Později následuje atrofie mozku s dilataćı komor. Tento
typ postižeńı vzniká zejména při prudkém úhlovém zrychleńı
hlavy (např. u tangenciálńıch náraz̊u).

(obr. )

4.7 Traumatické poruchy cév
Následkem traumatu může docházet k narušeńı cévńı stěny,
které se projev́ı postupným rozvojem aneuryzmatu. Rovněž
může docházet k traumatickým arteriovenózńım komunikaćım
(např. a. carotis a sinus cavernosus).

(obr. )

4.8 Krváceńı
Epidurálńı, subdurálńı, subarachoidálńı i intracerebrálńı
krváceńı mohou být traumatického p̊uvodu. Problematika
krváceńı je rozebrána v kapitole

”
Poruchy krevńıho oběhu

CNS“.

(obr. )
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4.9 Postižeńı CNS u traumat jiných orgán̊u
Jedná se předevš́ım o tukovou embolii vznikaj́ıćı fraktur
rourovitých kost́ı a u úraz̊u spojených se zhmožděńım tukové
tkáně. Pacienti maj́ı horečku, tachypnoe, jsou neklidńı a
zmateńı. Stav může progredovat ke smrti. Postiženy bývaj́ı
předevš́ım pĺıce, př́ıčinou smrti bývá respiračńı selháńı.

(obr. )

Na tkáńıch CNS bývá makroskopicky petechiálńı krváceńı
v b́ılé hmotě. Tuková embolie v kapilárách se vizualizuje
prostřednictv́ım lipofilńıch barviv z nazmrzlo připravených
řez̊u (olejová červeň, Sudan).

(obr. )

4.10 Mı́̌sńı traumata
Uzavřená mı́̌sńı traumata vznikaj́ı při luxaci či fraktuře páteře
nebo diskopatíıch, mohou však vzniknout i bez postižeńı
kosti při náhlých nadměrných flex́ıch páteře. Podobně může
být mı́cha poškozena při traumatických frakturách páteře
(zhrouceńı těla obratle — tumor, zánět). Vyskytuj́ı se v kombi-
naci s poraněńım mozku, mohou však vzniknout i samostatně.
Zř́ıdka vedou př́ımo ke smrti.

(obr. )

Podkladem je (podobně jako u mozku) traumatická myeloma-
lacie. Vznik kontuzńıch ložisek, útlak mı́chy při epidurálńıch či
subdurálńıch mı́̌sńıch hematomech (nebo tumorech) je rovněž
možný. Někdy docháźı též ke traumatické trombóze spinálńıch
arteríı. Náhlý tah za končetinu může vést k vytržeńı nervových
kořen̊u z mı́chy.

(obr. )

Následky závisej́ı na výškové úrovni postižeńı a na stupni
a lokalizaci přerušeńı mı́chy. Při úplné transverzálńı lézi
mı́̌sńı docháźı ke kompletńı paréze a ztrátě čit́ı v segmentech
kaudálně od přerušeńı, spojené s postupnou degeneraćı a
trofickými poruchami (dekubity). Ztráta ovládáńı močového
měchýře může vést k ascendentńım infekćım močových cest.
Pokud je alespoň část vláken zachována, mohou se do jisté
mı́ry uplatnit reinervačńı pochody (viz myopatologie).

(obr. )

Postižeńı mı́chy může být centrálńı (centrálńı krváceńı nebo
edém), předńı (postižeńı a. spinalis anterior stlačeńım úlomky
kost́ı nebo chrupavky vede k oboustranné ztrátě motorických
funkćı a čit́ı pro bolest), jednostranné (ztráta motorické funkce
a proprioceptivńıho čit́ı na postižené straně a čit́ı pro bolest
na straně opačné — Brown-Sequard ), postihuj́ıćı zadńı mı́̌sńı
provazce (ztráta proprioceptivńıho čit́ı; motorická funkce a čit́ı
bolesti z̊ustávaj́ı zachovány).

(obr. )

5 Infekčńı a zánětlivá onemocněńı CNS

Karel Dvořák

Úvod

Infekčńı a zánětlivá onemocněńı CNS tvoř́ı velmi obsáhlou, eti-
ologicky i morfologicky značně r̊uznorodou skupinu. Patogeny
vstupuj́ı do CNS nejčastěji krevńı cestou, př́ımým přestupem
z okolńıch struktur, ascendentně podél nerv̊u, a vzácně př́ımou
infekćı při otevřeném traumatu. CNS je před postupem in-
fekce z měkkých tkáńı chráněn souvislým kostńım obalem a
před vstupem infekce z krve mozkovou cévńı bariérou. Infekce
CNS jsou proto mnohem méně časté než jsou infekce jiných
objemných orgán̊u. Vstouṕı-li však infekce do struktur CNS,
pak postupuje většinou rychle, často se závažnými následky.

(obr. )

Etiologicky je skupina zánět̊u CNS mimořádně r̊uznorodá;
záněty CNS vyvolávaj́ı bakterie, viry, pĺısně, prvoci, rick-
ettsie a paraziti. Úplný výčet etiologicky členěných jednotek
přesahuje možnosti i potřebu výukového textu. Proto se
omeźıme pouze na popis charakteristických stav̊u a častěji se
vyskytuj́ıćıch chorobných jednotek.

(obr. )

5.1 Meningitidy
Záněty tvrdé pleny (pachymeningitidy) jsou ohraničené pro-
cesy vázané na zánět v okolńıch strukturách. Z pachymenin-
gitid je v klinické praxi významný epidurálńı absces a sub-
durálńı absces. Leptomeningitidy jsou záněty ohraničené na
arachnoideu a na pia mater. Jsou mnohem častěǰśı než pachy-
meningitidy. Proto jsou v klinické i v patomorfologické praxi
názvem

”
meningitis“ konvenčně označovány jen leptomeningi-

tidy.

(obr. )

5.1.1 Epidurálńı absces
Vzniká v dutině lebńı jako komplikace otevřených poraněńı
lebky nebo rhinogenńı a otogenńı osteomyelitidy. Epidurálńı
spinálńı absces vzniká také př́ımým přechodem hnisavého
zánětu z měkkých tkáńı v okoĺı páteře a cestou venózńıch
spojek mezi intravertebrálńımi a extravertebrálńımi venózńımi
plexy.

(obr. )

5.1.2 Subdurálńı absces
je nahromaděńı hnisu mezi dura mater a arachnoideou. Vzniká
ze stejných př́ıčin jako absces epidurálńı, dále také z infiko-
vaného subdurálńıho hematomu.

(obr. )

5.1.3 Leptomeningitidy



Hypertextový atlas patologie: Patologie CNS 11

Úvod

Leptomeningitidy jsou často sledovány zánětlivou reakćı
ependymálńı výstelky mozkových komor, zánětem chori-
oidálńıho plexu, př́ıtomnost́ı exsudátu v subarachnoidálńım
prostoru a v cerebrospinálńım likvoru. Patomorfologicky lze
vyčlenit 3 vyhraněné formy meningitidy: purulentńı, lymfo-
cytárńı a granulomatózńı.

(obr. )

5.1.3.1 Purulentńı meningitis

je zp̊usobena pyogenńımi bakteriemi. Nejčastěǰśım p̊uvodcem
meningitidy novorozenc̊u je Escherichia coli, streptococ-
cus skupiny B a proteus; u kojenc̊u nad 4 měśıce věku
haemophilus influensae; u dět́ı a mladých osob neisseria menin-
gitidis. V každé věkové skupině mohou meningitidu vyvolat
pneumokoky, stafylokoky, streptokoky a daľśı mikroorgan-
ismy. Pr̊uběh je pravidelně akutńı. Mikroorganismy přicházej́ı
na pleny krevńı nebo lymfatickou cestou ze vzdáleného
primárńıho fokusu, z okoĺı při zánětech středouš́ı a při si-
nusitidách, ze zevńıho prostřed́ı při otevřeném poraněńı lebky.
Často je mechanismus vzniku nejasný.

(obr. )

Pia mater je překrvená, prosáklá, prostoupená hnisem.
Likvor je hnisavě zkalený, plexus chorioideus překrvený, často
pokrytý hnisavě zkalenou vrstvou fibrinu. Zánětlivý exsudát
může pokrývat i ependym a vyplňovat komory (pyocefalus).
Na mozku je edém, k̊ura může být prokrvácená, někdy jsou
př́ıtomny korové nekrózy. U meningokokové meningitidy je
maximum zánětlivých změn na mozkové bázi a na mı́̌se;
bazálńı lokalizace exsudátu převládá i u hemofilové infekce.
U pneumokokové meningitidy je zánět převážně nad konvexi-
tou hemisfér.

(obr. )

Po zhojeńı hnisavé leptomeningitidy jsou měkké pleny
často vazivově ztluštělé (leptomeningitis chronica productiva).
Stejné změny plen lze naj́ıt i bez vztahu k předchoźı meningi-
tidě, p̊uvod je nejasný.

(obr. )

Histologie

Mikroskopicky je plena prostoupena neutrofily a aktivo-
vanými histiocyty, v likvoru jsou četné neutrofily a fibrin.
Rozsah infiltrátu koĺısá od ř́ıdce, převážně perivaskulárně
rozložených zánětlivých buněk, až po difuzńı infiltraci,
která výrazně ztlušt’uje plenu. Infiltrát pokračuje cestou
Virchow-Robinových prostor̊u i do mozkové k̊ury. Zpočátku
převládaj́ı neutrofily, později lymfocyty, plazmatické buňky
a fibroblasty. Zánětlivě změněné arterie a vény mohou být
uzavřeny trombem s následnými drobnými korovými in-
farkty. Tyto změny, stejně jako přechod zánětu na mozkovou
tkáň (meningoencefalitis), zanechávaj́ı po zhojeńı trvalé psy-
chomotorické poruchy. Organizace exudátu v akveduktu
může vést k pozánětlivému hydrocefalu, po arachnoideálńıch
sr̊ustech vznikaj́ı subarachnoidálńı cysty. Zánětlivá infiltrace
mozkových nerv̊u a mı́̌sńıch kořen̊u zp̊usobuje jejich částečnou
demyelinizaci.

(obr. )

5.1.3.2 Lymfocytárńı meningitis

(nehnisavá leptomeningitis). Plena je lehce zduřelá a
překrvená. Mikroskopicky je prostoupena lymfocyty. Klinický

nález meningitidy bývá u řady celkových infekćı zp̊usobených
viry. V likvoru je lymfocytóza, lehce jsou zvýšené proteiny,
bakteriologická kultivace je však negativńı; odtud název
aseptická meningitis. Virologicky byla prokázána řada vir̊u
(virus př́ıušnic, skupina coxsackie, echoviry, Epstein-Barrové
virus, typ II. herpes simplex virus). Často je virologický pr̊ukaz
negativńı.

(obr. )

5.1.3.3 Granulomatózńı meningitidy

jsou charakteristické svým chronickým pr̊uběhem. V eti-
ologii stoj́ı na předńım mı́stě mycobacterium tuberculosae a
mykotická infekce cryptococcus neoformans. Vzácnou př́ıčinou
je brucelóza a lues. V souvislosti s imunosupresivńı terapíı a
s HIV infekćı jsou dnes častěǰśı také meningitidy zp̊usobené
pĺısněmi typu aspergilus a candida; meningitida je zde součást́ı
mykotické meningoencefalitidy.

(obr. )

5.1.3.3.1 Meningitis tuberculosa

byla do zavedeńı terapie účinnými antituberkulotiky dosti
častá. Je lokalizovaná převážně na mozkové bázi (tuber-
culosis basilaris). Exsudativńı typ je makroskopicky značně
charakeristický. Báze mozku a mozečku je pokrytá rosolovitou
žlutozelenou vrstvou (histologicky jsou zastoupeny Orthovy
buňky, lymfocyty, fibrin a neutrofily, bakterioskopicky lze
prokázat četné BK). U proliferativńıho typu je rosolovitý ex-
sudát prostoupen četnými bělošedými uzĺıky tvořenými speci-
fickou granulačńı tkáńı. Při splýváńı uzĺık̊u vzniká až 1 cm
tlustá, tumoru podobná vrstva. TBC meningitis je častěǰśı
u dět́ı, vzniká pravidelně hematogenně z primárńı plicńı
lokalizace. Po vyléčeńı jsou pleny často vazivově ztluštělé,
vazivo může uzavř́ıt foramina rhombencephali za vzniku ob-
strukčńıho hydrocefalu.

(obr. )

5.1.3.3.2 Kryptokoková meningitida (blastomycosis)

je zp̊usobena pĺısńı cryptococcus neoformans. Pĺıseň má
kulovitý tvar s charakteristickým hlenovým pouzdrem o
pr̊uměru 4 – 20µm. Makroskopický nález na plenách připomı́ná
TBC meningitidu. V subarachnoidálńım prostoru je hlenovitá
hmota tvořená nakupenými kryptoky. Drobná ložiska zánětu
jsou i v mozkové tkáni (meningoencefalitis). Mikroskopicky jde
o tuberkuloidńı granulomatózńı reakci.

(obr. )

5.2 Mozkový absces
Původcem mozkového abscesu jsou pyogenńı bakterie. Do
mozkové tkáně se dostávaj́ı embolizaćı bakteríı ze vzdálených
zánětlivých proces̊u v r̊uzných částech těla, př́ımým š́ı̌reńım
zánětu z okoĺı (středńı ucho, sinusitidy), př́ıpadně vniknut́ım
infekce cestou otevřených traumat. Asi 20 % absces̊u je idiopat-
ických (bez známé př́ıčiny). Abscesy v temporálńım, méně
často v parietálńım laloku vznikaj́ı nejčastěji přechodem in-
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fekce ze středńıho ucha; mozečkové abscesy přechodem infekce
z processus mastoideus. Hematogenńı abscesy jsou většinou
v́ıcečetné.

(obr. )

Vzhledem k př́ıtomnosti glie v mozkové tkáni a vzhledem
nepatrnému objemu tkáně typu ř́ıdkého vaziva v CNS má
mozkový absces poněkud odlǐsnou stavbu stěny než absces
v jiných orgánech. Absces zač́ıná jako ohraničená změna typu
drobné nekrózy s mikrotrombózami a leukocytárńı reakćı na
periferii (ohraničená encefalitis, cerebritis). V centrálńı části
vyvinutého abscesu je hnisavý obsah. Vlastńı stěna je tvořena
třemi vrstevami: vnitřńı vrstva, složená z alterovaných neutro-
fil̊u a fibrinu; středńı vrstva, tvořená granulačńı tkáńı (kapiláry,
neutrofily, histiocyty, plazmatické buňky, fibroblasty); per-
iferńı vrstva, tvořená edematózně prosáklou mozkovou tkáńı
s hypertrofickými astrocyty, které polymorfíı svých jader
připomı́naj́ı tumor. Periferńı vrstva může být tlustá 1 cm i
v́ıce, přecháźı plynule do okoĺı. Velikost abscesu koĺısá; velké
abscesy mohou nahrazovat celý lalok a klinicky imponuj́ı jako
tumor. Absces zp̊usobuje zvýšeńı nitrolebńıho tlaku, otok
mozku a tlakovou atrofii přilehlé mozkové tkáně; může být
zdrojem hnisavé meningitidy nebo ventrikulitidy.

(obr. )

Histologie

Histologicky je patrná stěna abscesu s pyogenńı membránou.

(obr. )

5.3 Encefalitidy

Úvod

Termı́n
”
encefalitis“ je široký; označuje zánět mozku nezávisle

na př́ıčině a morfologické formě. K upřesněńı encefalitidy je
třeba uvést daľśı údaj, např. hnisavá encefalitis, mykotická
encefalitis, amébová encefalitis a pod. V klinické praxi, ale
i v patomorfologii, je však termı́n

”
encefalitis“ bez daľśıho

upřesněńı spojován s nehnisavými záněty virového p̊uvodu.
Encefalitidy jsou v monografíıch členěny podle r̊uzných
hledisek do řady skupin.

(obr. )

Klasifikace

Encefalitidy primárńı jsou zp̊usobené neurotropńımi viry.
Postihuj́ı charakteristicky nervový systém, jsou přenášené
na člověka ze zv́ı̌rat, morfologicky jsou charakterizované
poškozeńım neuron̊u, perivaskulárńı infiltraćı lymfocyty, plaz-
matickými buňkami a reaktivńımi změnami glie. V neuronech,
méně v glii, jsou často typické intranukleárńı nebo cytoplaz-
matické inkluze.

(obr. )

Encefalitidy sekundárńı maj́ı mozek postižen nekonstantně
jako komplikace celkového základńıho onemocněńı. V etiologii
se uplatňuj́ı rovněž viry (enteroviry, herpesviry, virus paroti-
tidy a jiné), rickettsie, paraziti (toxoplazmóza, malárie, try-
panosomiáza), bakterie, spirochety (typhus exanthematicus,
lues) a pĺısně.

(obr. )

V daľśım textu se omeźıme na popis častěji se vyskytuj́ıćıch
a charakteristických jednotek a na stavy, kde postižeńı mozku
tvoř́ı vedoućı znak klinických projev̊u.

(obr. )

5.3.1 Virové encefalitidy

5.3.1.1 Vzteklina (rabies, lyssa)

je primárńı encefalitida zp̊usobená lyssavirem. Rezervoárem
viru jsou masožravé šelmy, vzácně býložravci, v Jižńı Americe
některé druhy netopýr̊u. Člověk se většinou nakaźı pok-
ousáńım nemocným zv́ı̌retem. Vzteklina je rozš́ı̌rená po celém
světě. Po kousnut́ı se virus replikuje v př́ıčně ž́ıhaném svalu,
vniká do periferńıho nervu a retrográdńım axonovým proudem
(1 – 3 mm za hod.) postupuje do mı́chy a do spinálńıch ganglíı.
Po inkubaci 3 – 8 týdn̊u se rozv́ıj́ı klinické př́ıznaky.

(obr. )

Při pitvě je mozek překrvený, zduřelý, s drobnými sub-
arachnoidálńımi hemoragiemi. Pia mater je mı́rně infiltrována
lymfocyty. Změny jsou předevš́ım v šedé hmotě mozku i
mı́chy a také ve spinálńıch ganglíı. Vı́ce je postižena krčńı
mı́cha a mozkový kmen, méně k̊ura mozku a mozeček. V cy-
toplazmě některých neuron̊u jsou Negriho těĺıska (kulovité
oxyfilńı inkluze velikosti erytrocytu a menš́ı). Jsou velmi
zřetelná ve velkých neuronech (pyramidové buňky hip-
pocampu, Purkyňovy buňky mozečku). V periférńı vrstvě
těĺısek byly prokázány viriony. Kolem zanikaj́ıćıch buněk se
tvoř́ı gliové uzĺıky. V některých př́ıpadech jsou morfologické
změny překvapivě malé.

(obr. )

5.3.1.2 Herpetická encefalitis

Etiologie

je zp̊usobena virem herpes simplex typ I. a II. Typ I. vyvolává
běžnou kožńı afekci na rtech (herpes labialis) a stomatitidy.
Typ II. vyvolává analogické kožńı afekce v okoĺı genitálu (her-
pes genitalis). V typických př́ıpadech vyvolává typ I. encefal-
itidu u dospělých, typ II. encefalitidu u novorozenc̊u.

(obr. )

Při pitvě je mozek silně silně oteklý, pleny jsou překrvené.
V popřed́ı nálezu jsou nekrózy (nekrotizuj́ıćı encefalitis),
rozložené nejčastěji v k̊uře frontálńıch lalok̊u, méně často
v jiných oblastech mozku. Nekrózy připomı́naj́ı hemorag-
ické infarkty; rozsáhleǰśı jsou při infekci virem typu II., kdy
jsou časté i v b́ılé hmotě. Mikroskopicky je v plenách a
perivaskulárně zánětlivý infiltrát z lymfocyt̊u, plazmocyt̊u a
makrofág̊u. V okoĺı nekróz jsou v jádrech četných neuron̊u
a v jádrech gliových buněk intranukleárńı oxyfilńı inkluze
složené z virion̊u. Inkluze byly prokázány u 80 % pitvaných
př́ıpad̊u, mohou zauj́ımat celou plochu jádra. Patomorfolog-
ická diagnóza je možná také bioptickou detekćı inkluźı, z ćılené
excize mozkové k̊ury a imunocytochemickým nebo elektron-
mikroskopickým pr̊ukazem viru. U neléčených př́ıpad̊u je mor-
talita 80 %, u léčených 30 %. Po vyléčeńı pacient̊u z̊ustává
velmi často trvalá změna intelektu i motoriky.

(obr. )

5.3.1.3 Poliomyelitis acuta anterior

Infekčńım agens jsou enteroviry, nejčastěji polioviry (typ I.,
méně typ II. a III.), v malém počtu př́ıpad̊u také viry cox-
sackie a ECHO viry. Pacient je většinou infikován alimentárně,
virus je replikován ve sliznici orofaryngeálńı oblasti a ve sliznici
střevńı, pak vniká do lymatických cév a do krve. Počátečńı fáze
může být klinicky němá nebo provázená mı́rnými necharakter-
istickými př́ıznaky celkové virové infekce. V 80 – 90 % je infekce
zastavena na úrovni enterálńı fáze a z toho v 50 % již zanechává



Hypertextový atlas patologie: Patologie CNS 13

trvalou imunitu. Jen asi u 10 % př́ıpad̊u vznikne postižeńı CNS
(poliomyelitis, encefalitis).

(obr. )

Virus vykazuje
”
systémovou“ afinitu k motorické šedi CNS

(předńı rohy mı́̌sńı, motorické formace mozkového kmene,
gyrus praecentralis). Napadeny mohou být i jiné součásti
mozku a mı́chy včetně b́ılé hmoty. Největš́ı a nejčastěǰśı jsou
změny na mı́̌se. Mı́cha zduřuje, předńı rohy jsou nápadně
překrvené. V postižených oblastech jsou perikapilárńı i difuzńı
zánětlivé infiltráty (lymfocytárńı-plazmocytárńı) neurony jsou
nekrotické, obklopené smı́̌seným infiltrátem (nejprve neutro-
fily, pak lymfocyty, plazmatické buňky a mikroglie). Nekróza je
sledována neuronofagíı a zmnožeńım glie. V jádrech některých
neuron̊u jsou drobné intranukleárńı inkluze (Crowdy typ B).
Zánik motorických neuron̊u vede k atrofii př́ıslušné svalové
skupiny. Vedle mı́chy a mozku byly nalezeny zánětlivé změny i
ve svalech (myositis), v myokardu (myocarditis) a v periferńım
nervovém systému.

(obr. )

5.3.1.4 Kĺı̌st’ová encefalitis (sťredoevropská kĺı̌st’ová
encefalitis)

Virus je přenášen přisát́ım infikovaného kĺı̌stěte, výjmečně
zaž́ıvaćım traktem (požit́ım masa infikovaných zv́ı̌rat nebo
mléka infikovaných krav). Rezervoárem viru jsou drobńı hlo-
davci. U nás jde o dosti častou infekci, prob́ıhá však benigně,
patomorfologické nálezy jsou známé z ojedinělých úmrt́ı.

(obr. )

V klinickém pr̊uběhu lze rozlǐsit 3 formy. Většina infekćı
prob́ıhá pouze pod obrazem formy meningeálńı. Forma menin-
goencefalitická a encefalomyelitická je nepoměrně vzácněǰśı.
Patomorfologicky jsou typickým znakem perivaskulárńı
mononukleárńı (lymfocytárně-plazmocytárńı) infiltráty v okoĺı
kapilár a venul (perivaskulárńı uzĺıky) a mononukleárńı infil-
trace měkké pleny. Jen u 10 % pacient̊u s klinicky zřetelnou
meningoencefalitidou z̊ustávaj́ı trvalé následky. Koreluj́ı se
zánikem neuron̊u a s drobnými fokálńımi nekrózami. Změny
mohou být v šedé i v b́ılé hmotě (panencefalitis), nejčastěji
jsou rozloženy periaxiálně (v bazálńıch gangliíıch, v mozečku,
v prodloužené mı́̌se a v krčńı mı́̌se). Při těžkém postižeńı mı́chy
je morfologie velmi podobná změnám při poliomyelitidě.

(obr. )

Kĺı̌st’ové encefalitidy a encefalitidy přenášené členovci se
vyskytuj́ı po celém světě (e. venezuelská, e. St. Louis, e. kali-
fornská, e. japonská a daľśı). Virus středoevropské kĺı̌st’ové
encefalitidy je bĺızký viru skotské ovč́ı encefalitidy (louping ill)
a viru ruské jarně-letńı kĺı̌st’ové encefalitidy, která je tradičně
dělena na mı́rněǰśı západńı typ (běloruská, ukrajinská encefali-
tis) a závažněǰśı východńı typ (sibǐrská encefalitis). Patomorfo-
logické změny jsou podobné jako u středoevropské encefalitidy.

(obr. )

5.3.1.5 Encefalitis u AIDS

se vyskytuje u poloviny nemocných AIDS s klinickými znaky
postižeńı CNS. Je zp̊usobena HIV virem a má několik forem:
Aseptická meningitida s klinickými znaky virové meningitidy
se vyskytuje u 10 % pacient̊u s HIV infekćı. Subakutńı ence-
falitis postihuje 30 % pacient̊u, kteř́ı zemřeli na AIDS. Změny
jsou v b́ılé hmotě hemisfér a mozečku, méně v bazálńıch
ganglíıch. Jde o fokálńı redukci myelinizovaných vláken a

fokálńı výskyt mnohojaderných obrovských buněk, makrofág̊u
a lymfocyt̊u. Současně je aktivovaná mikroglie a astrocyty.
V postižených oblastech mozku lze prokázat virus. Nález ko-
reluje se syndromem AIDS demence. Vakuolárńı myelopatie
byla popsána u 20 – 30 % pitvaných př́ıpad̊u. Charakteristická
je vakuolizace myelinových pochev, postupný zánik axon̊u a
př́ıtomnost makrofág̊u (úklidových buněk). U pacient̊u s AIDS
jsou časté encefalitidy typu oportunńı infekce: encefalitida cy-
tomegalická, herpetická, toxoplazmová a jiné.

(obr. )

5.3.1.6 Pomalé virové encefalitidy

Úvod

Encefalitidy zp̊usobené pomalými viry jsou infekce s velmi
dlouhým obdob́ım latence a s klinickým nálezem, který neod-
pov́ıdá charakteristickému pr̊uběhu encefalitidy. Do skupiny
lze zařadit: subakutńı sklerotizuj́ıćı panencefalitidu, progre-
sivńı zarděnkovou panencefalitidu, subakutńı spongioformńı
encefalopatii (morbus Jakob-Creutzfeldt) a progresivńı mul-
tifokálńı encefalopatii.

(obr. )

5.3.1.6.1 Subakutńı sklerotizuj́ıćı panencefalitida

se vyskytuje u dět́ı a u mladých osob mezi 4. – 20. rokem.
Pr̊uběh je progresivńı, vede ke smrti během několika měśıc̊u
až dvou let. Choroba zač́ıná poruchou psychiky, pokračuje
přes ztrátu volńıch pohyb̊u k demenci a decerebračńı rigiditě
s celkovou kachexíı. Onemocněńı vzniká až za několik rok̊u po
běžných spalničkách. Jde o reaktivaci viru, který perzistoval
v mozku v latentńı formě. Patogeneze neńı zcela jasná. Některé
nálezy dokládaj́ı, že p̊uvodcem je defektńı spalničkový virus,
jiná teorie zd̊urazňuje pacientovu abnormálńı imunologickou
odpověd’.

(obr. )

Určuj́ıćım patomorfologickým nálezem jsou intranukleárńı
inkluze v neuronech a v oligodendroglii. Jsou početné,
vyplňuj́ı téměř celé jádro. Elektronmikroskopicky jsou složeny
z pokroucených filament tvarem připomı́naj́ıćıch pĺısně. V k̊uře
mozku i v jiných formaćıch šedé hmoty postupně miźı neurony.
V b́ılé hmotě je subkortikálně vyznačena demyelinizace, v celé
b́ılé hmotě hemisfér je zmnožena astroglie. V okoĺı cév jsou
lymfocytárńı-plazmocytárńı infiltráty. U rychle prob́ıhaj́ıćıch
př́ıpad̊u je mozek makroskopicky normálńı, při prolongovaném
pr̊uběhu vzniká postupně atrofie, komory jsou rozš́ı̌rené,
konzistence mozku je nápadně tuhá.

(obr. )

5.3.1.6.2 Progresivńı zarděnková panencefalitis

je vzácná. Vyskytuje se jako pozdńı následek vrozené nebo i
v pozděǰśım obdob́ı života źıskané zarděnkové infekce. V pato-
morfologii dominuje postupný zánik neuron̊u, lymfocytárńı-
plazmocytárńı infiltráty a fibrinoidně nekrotická arteriitis.
Makroskopický obraz koreluje se subakutńı sklerotizuj́ıćı pa-
nencefalitidou.

(obr. )
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5.3.1.6.3 Subakutńı spongioformńı encefalopatie
Jacob-Creutzfeldt

je vzácné onemocněńı vyskytuj́ıćı se u dospělých na celém světě
(1 – 2 př́ıpady na milion obyvatel, u 1/5 př́ıpad̊u je výskyt
familiárńı). Klinicky dominuje organický psychosyndrom s pro-
greduj́ıćı demenćı a parézami. Pacienti umı́raj́ı většinou do
1 roku. Onemocněńı je přenosné intracerebrálńı inokulaćı in-
fikované mozkové tkáně na opice a jiná laboratorńı zv́ı̌rata.
Původcem je dosud nepřesně identifikovaný, velmi rezis-
tentńı virus. Charakteristickým znakem v mikroskopickém
obraze je př́ıtomnost početných drobných vakuol v šedé
hmotě, zánik neuron̊u a zmnožeńı glie. Vakuoly jsou in-
tracelulárńı, elektronopticky se jev́ı jako prázdné prostory
s kroužkovitými membránovými formacemi a přepažuj́ıćımi
septy. Makroskopicky je mozek nezměněn nebo je mı́rně
atrofický.

(obr. )

5.3.1.6.4 Kuru

je pomalá viróza vyskytuj́ıćı se u domorodc̊u na Nové Guinei.
Prob́ıhá progresivně několik let a konč́ı demenćı a kachexíı.
Dř́ıve šlo o onemocněńı časté, postihovalo až 1 % populace.
V přenosu onemocněńı hrál významnou roli kanibalismus,
s ústupem kanibalismu výskyt kuru prudce poklesl.

(obr. )

Progresivńı multifokálńı encefalopatie je uvedena v demyelin-
izačńıch chorobách.

(obr. )

5.3.2 Ricketsiové encefalitidy

5.3.2.1 Typhus exanthematicus

Encefalitida je součást́ı celkové infekce. Původcem je Rick-
ettsia prowazeki přenášená vš́ı, která napadá endotelie a množ́ı
se v jejich cytoplazmě. Makroskopický nález na mozku může
být nenápadný, často jsou známky edému př́ıpadně drobné
hemoragie. Endotelie kapilár nekrotizuj́ı, kapilárńı lumina
jsou uzavřena hyalinńım trombem. V okoĺı kapilár nakupené
histiocyty a mikroglie vytvářej́ı typický perikapilárńı uzĺık.
Trombózy podmiňuj́ı fokálńı nekrózy. Nejv́ıce bývá postižena
oblongata, pons, dále bazálńı ganglia, a hluboké vrstvy k̊ury.

(obr. )

5.3.2.2 Encefalitis Skalistých hor

zp̊usobuje Rickettsia rickettsii, přenášená kĺı̌stětem. En-
cephalitis u horečky thuthugamushi (japonská poř́ıčńı skvr-
nivka) je přenášena larvou roztoče z polńıch myš́ı. Potomorfo-
logický nález je podobný jako u typhus exanthematicus.

(obr. )

5.3.3 Neurosyfilis

Úvod

Vzhledem k účinné terapii luetické infekce je dnes počet
nemocných s rozvinutými znaky neurosyfilidy velmi ńızký.
Všechny formy neurolues jsou spojeny s meningeálńı
zánětlivou reakćı a se zánětlivými změnami arteríı. Vyskytuj́ı
se ve II. a III. stádiu choroby. Konvenčně se neurosyfilis děĺı
na meningovaskulárńı a parenchymatózńı formu.

(obr. )

5.3.3.1 Meningovaskulárńı forma

má pleny difuzně zánětlivě infiltrované s maximem změn
v rozsahu mozkové baze. Infiltráty jsou lymfocytárně-
plazmocytárńı. Pleny jsou ztluštělé, někdy prostoupené
miliárńımi gumaty; v mı́̌sńı lokalizaci často sr̊ustaj́ı s povrchem
mı́chy. Častěji je postižena cervikálńı oblast (pachymeningi-
tis cervicalis hypertrophica). Na arteríıch je charakteristická
Heubnerova arteriitis: adventicie je prostoupena lymfocyty,
medie je ztenčená, intima naopak značně ztluštělá proliferaćı
vaziva. Změny přecházej́ıćı na mozkové nervy a na mı́̌sńı
kořeny jsou podkladem paréz, ztluštěńı plen v okoĺı oblongaty
vede k hydrocefalu.

(obr. )

5.3.3.2 Parenchymatózńı forma

(cerebrovaskulárńı forma) je charakterizována postižeńım
vlastńı mozkové a mı́̌sńı tkáně. Klinickým korelátem je pro-
gresivńı paralýza a tabes dorsalis.

(obr. )

5.3.3.3 Paralysis progressiva

je dnes vzácná, vyv́ıj́ı se pouze u neléčené lues. V popřed́ı
nálezu je ztluštěńı plen, arteriitida, př́ıtomnost hemosiderinu
v plenách a mı́rná atrofie mozku s převahou změn nad čelńımi
laloky. Kůra je zúžená, hemosiderinem zbarvena červenohnědě
(atrophia corticis rubra). Nepravidelný úbytek neuron̊u st́ırá
typickou korovou laminaci. V mozkové tkáni lze prokázat tre-
ponemy. Úbytek neuron̊u je sledován zmnožeńım astrocyt̊u,
které pronikaj́ı i do ztluštělé pleny. Ependym je zrnitě zhrubělý
(ependymitis granularis).

(obr. )

5.3.3.4 Tabes dorsalis

je zcela charakteristická změna mı́chy, klinicky prob́ıhaj́ıćı
jako syndrom zadńıch provazc̊u. V zadńıch provazćıch b́ılé
hmoty jsou nervová vlákna degenerovaná a demyelinizovaná,
postupně jsou nahrazována zmnoženou astroglíı. Plena nad
změněnými provazci je ztluštělá a lymfocytárně infiltrovaná.

(obr. )

5.3.3.5 Mozkové gumma

imponuje klinicky jako tumor. Je dnes mimořádně vzácné.

(obr. )
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5.3.4 Encefalopatie nejasné etiologie

5.3.4.1 Reye̊uv syndrom

je akutńı encefalopatie sdružená s tukovou dystrofíı orgán̊u,
předevš́ım těžkou steatózou jater. Postihuje děti od 6 týdn̊u do
16 let. Úmrtnost se pohybuje kolem 20 %. U většiny pacient̊u
předcháźı klinické projevy postižeńı mozku virový infekt.
V popřed́ı stoj́ı klinické znaky mozkového edému, delirium,
stupor i koma. U vyléčených mohou přetrvávat trvalé znaky
poškozeńı mozku. Etiologie je nejasná, jde pravděpodobně o in-
terakci infekce nebo toxin̊u s vrozenou metabolickou poruchou.
Syndrom lze vysvětlit vrozeným defektem konverze amoniaku
na ureu; defekt se manifestuje pod vlivem virové infekce nebo
toxin̊u. Z infekćı bylo u Reyova syndromu prokázáno kolem 20
r̊uzných vir̊u, nejčastěji virus chřipky (A i B) a virus planých
neštovic. Z toxických vliv̊u jsou uváděny salicyláty, aflatoxin,
insekticida.

(obr. )

Na mozku je značný edém bez zánětlivých změn. V oblasti her-
niace mozečkových tonzil do foramen occipitale magnum jsou
často nekrózy. Elektronopticky bylo nalezeno značné zduřeńı
mitochondríı neuron̊u a glie a poškozeńı myelinových pochev.
V optickém mikroskopu je nález chudý, jsou patrné pouze
změny odpov́ıdaj́ıćı těžkému edému.

(obr. )

5.3.4.2 Encephalitis lethargica (Economova)

se dnes nevyskytuje. V letech 1915 – 1920 se rozš́ı̌rila jako pan-
demie s vysokou úmrtnost́ı. V pořed́ı málezu byly nekrózy neu-
ron̊u s maximem postižeńı mozkového kmene. U vyléčených
byl častým následkem postencefalitický parkinsonismus. Eti-
ologie byla pravděpodobně virová.

(obr. )

5.3.5 Záněty mozku novorozenc̊u a kojenc̊u

Úvod

Infekce CNS novorozenc̊u vznikaj́ı transplacentárńım
přechodem infekčńıho agens, kontaktem plodu s infekćı při
postupu plodovými cestami nebo postnatálně od ošetřuj́ıćıch
osob. Všeobecně plat́ı, že infekce v době embryonálńı a časné
fetálńı p̊usob́ı teratogenně. Při infekćıch v pozděǰśı době
fetálńı jsou již vytvořeny znaky zánětu a tkáňové destrukce.

(obr. )

5.3.5.1 Toxoplasmóza

byla popsána v roce 1923 českým očńım lékařem Jank̊u.
Plod je infikován při primoinfekci matky, nejčastěji ve třet́ım
a v daľśıch intrauterinńıch měśıćıch. U matky prob́ıhá in-
fekce pravidelně bez klinických př́ıznak̊u. Infekce źıskaná
intrauterinně se může klinicky projevit až v kojeneckém
obdob́ı. Diagnostickou strukturou je toxoplazmová pseudo-
cysta. Vzniká z buňky napadené parazitem (většinou jde o
makrofága), má pr̊uměr 20 – 30µm. Pseudocysta je vyplněna
hustě seskupenými rohĺıčkovitými trofozoidy. Prasknut́ım cyst
se trofozoidy uvolńı do tkáně a vyvolávaj́ı prudkou zánětlivou
reakci s př́ıtomnost́ı neutrofil̊u a makrofág̊u. Výsledkem je
těžká multifokálńı meningoencefalitida s lymfoplazmocelulárńı

infiltraćı plen a perivaskulárńıch prostor. Zánětlivé změny na
cévách vedou k jejich uzávěru a k fokálńım nekrózám. Maxi-
mum nekróz je v okoĺı komor, nekrotická tkáň pravidelně kalci-
fikuje. Souběžně bývá iridocyklitida a retinitida.

(obr. )

5.3.5.2 Herpes simplex

může infikovat plod transplacentárně již v prvńıch 4 měśıćıch
gravidity. Vliv viru je pak teratogenńı (mikrocefalie, mikrof-
talmie a jiné vady). Nejčastěji je plod infikován v pr̊uběhu
porodu z herpetických slizničńıch afekćı nebo postnatálně od
ošetřuj́ıćıch osob. Prvńım projevem jsou kožńı puchýřnaté
afekce, zpravidla na obličeji. Většinou jde o infekci virem
typu II., jen v jedné čtvrtině př́ıpad̊u typem I. Projevy in-
fekce jsou: kožńı puchýře bez postižeńı jiných orgán̊u; gen-
eralizovaná infekce s nekrózami v játrech, nadledvinách a
v jiných orgánech; (v rámci generalizace může být postižen
také mozek); lokalizovaná encefalitida. Na k̊uži a na sliznićıch
jsou herpetické puchýře, na mozku encefalitida. V morfologii
dominuj́ı rozsáhlé, zcela nepravidelné a většinou asymetrické
nekrózy k̊ury, b́ılé hmoty a bazálńıch ganglíı. Diagnostickým
znakem jsou acidofilńı intranukleárńı inkluze v neuronech a
v glii.

(obr. )

5.3.5.3 Rubeola

je klinicky významná fetálńı infekce. Vzniká transplacentárńı
pasáž́ı viru v př́ıpadě, je-li matka infikovaná během prvńıch
4 měśıc̊u gravidity. Po 20. týdnu gravidity již k infekci plodu
nedocháźı. V embryonálńım stádiu vývoje p̊usob́ı virus ter-
atogenně bez zánětlivé reakce. Vznikaj́ı vrozené srdečńı vady,
hluchota, mikroftalmus, katarakta a mikrocefalie. Mohou být
i jiné vývojové vady. Ve fetálńım obdob́ı dominuj́ı zánětlivé
změny s postižeńım jater, plic, srdce a mozku. Na plenách je
mononukleárńı infiltrát, v mozkové tkáni jsou nekrózy s reak-
tivńı proliferaćı glie. Na cévách je nekrotizuj́ıćı vaskulitida.
Diseminované nekrózy mozku vznikaj́ı uzávěrem zánětlivě
změněných cév. Později cévy kalcifikuj́ı, fokusy kalcifikace jsou
i v mozkové tkáni. Po zhojeńı vzniká mikrocefalie. Rubeolová
encefalitida může vzniknout i v kojeneckém obdob́ı aktivaćı
klinicky němé fetálńı infekce.

(obr. )

5.3.5.4 Cytomegalická infekce

vyvolává na mozku charakteristické změny. Dospělá popu-
lace je promořena cytomegalickým virem téměř ve 100 %,
aniž se infekce projev́ı klinicky. U novorozenc̊u a kojenc̊u
jsou cytomegalie časté ve slinných žlázách. Ve fetálńım ob-
dob́ı může vzniknout generalizovaná cytomegalická infekce
s postižeńım parenchymových orgán̊u a mozku. Diagnostickou
strukturou je cytomegalie, buňka o pr̊uměru kolem 30µm,
s jádrem obsahuj́ıćım objemnou eozinofilńı inkluzi. Plod je
infikován při klinicky němé primoinfekci matky nejčastěji ve
druhém trimestru. Infekce může být generalizovaná. Postižené
děti se rod́ı hypotrofické a ikterické. Na mozku je obraz ence-
falitidy s cytomegaliemi, nekrózami a lymfoplazmocelulárńımi
infiltráty. V k̊uře a v okoĺı komor jsou časté kalcifikace.
Výsledkem je mikrocefalie, často v kombinaci s mikropolygyríı.

(obr. )
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5.3.5.5 Coxsackie B infekce

vzniká transplacentárně, perinatálně i postnatálně.
Nejčastěǰśım projevem je myokarditida. Meningoencefali-
tida vzniká jen asi v 1/4 př́ıpad̊u. Morfologicky jsou př́ıtomny
znaky virové encefalitidy: mononukleárńı infiltráty v plenách
a perivaskulárně. Převážně je postižen mozkový kmen.

(obr. )

5.3.5.6 Bakteriálńı leptomeningitidy novorozenc̊u a
kojenc̊u

vznikaj́ı jako komplikace pneumonie, otitidy, gastroenteri-
tidy, peritonitidy, infekce močových cest a při pyodermii.
V etiologii se uplatňuj́ı všechny pyogenńı mikroorganismy,
nejčastěji gram-negativńı bakterie a B-streptokoky. Hemofilus,
pneumokok a meningokok se uplatňuje u novorozenc̊u vzácně.
Pleny jsou překrvené, v pia mater a v subarachnoidálńım
prostoru je purulentńı exsudát. U př́ıpad̊u vznikaj́ıćıch in-
fekćı meningokély je maximum exsudátu v mı́̌sńıch obalech.
Mikroskopicky je výpotek tvořen zpočátku neutrofily a fib-
rinem, později převažuj́ı histiocyty a makrofágy. Pravidelně
je zánětlivě infiltrován chorioidálńı plexus. Přechodem zánětu
na k̊uru vzniká bakteriálńı meningoencefalitis. Při trombózách
meningeálńıch cév vznikaj́ı korové nekrózy. Po zhojeńı je
častou reziduálńı změnou fibróza pia mater a subarach-
noidálńı cysty, dále pozánětlivá stenóza nebo uzávěr mokovodu
s následným hydrocefalem.

(obr. )

5.3.5.7 Listerióza

vyvolává v CNS novorozenc̊u nejčastěji purulentńı leptomenin-
gitidu. Listerióza může vzniknout také intrauterinně. Fétus je
infikován transplacentárně při bakteriemii matky. K dissemi-
naci docháźı nejčastěji v pátém měśıci. V placentě, v játrech,
v plićıch, v tonzilách, v nadledvinách i v jiných orgánech
vznikaj́ı drobné nekrotizuj́ıćı granulomy o pr̊uměru kolem
1 mm. V CNS jsou granulomy v plenách a v mozkové tkáni.
Jsou tvořené fokálńı nekrózou, lymfocyty a leukocyty. Hnisavý
exsudát obaluje plexus chorioideus.

(obr. )

5.3.5.8 Pĺısňové meningoencefalitidy

jsou u novorozenc̊u zp̊usobeny nejčastěji pĺısńı Candida albi-
cans — běžným saprofytem k̊uže a sliznic tráv́ıćıho traktu. In-
fekce CNS je častou komplikaćı mykotické ezofagitidy a enteri-
tidy. Často je mı́sto vstupu infekce nejasné. Nález na mozku je
charakterizován hnisavou leptomeningitidou a ventrikulitidou.
V exsudátu jsou polynukleáry, lymfocyty a pĺısňové hyfy.

(obr. )

5.3.5.9 Kongenitálńı lues

je dnes vzácná, vzniká transplacentárńı infekćı ve 2. a
3. trimestru při spirochetémii matky. Pozdńı začátek je
vysvětlován protektivńı vlastnost́ı souvislé vrstvy cytotro-
foblastu, která miźı až po 16. týdnu gravidity. V mozku je
meningitida s lymfoplazmocelulárńımi infiltráty a s makrofágy.

Infiltrát je rovněž kolem cév. Často jsou postiženy mozkové
nervy, chronická arachnoitida vede k hydrocefalu, obliteruj́ıćı
vaskulitida vyvolá mozkové infarkty. Onemocněńı se může
klinicky projevit až v batolivém věku.

(obr. )

6 Degenerativńı onemocněńı mozku a
mı́chy

Karel Dvořák

6.1 Změny mozku zp̊usobené stárnut́ım
(senilńı atrofie)

Mozek pr̊uměrně váž́ı 1 300 g u žen a 1 400 g u muž̊u;
váha dosahuje maxima mezi 30 – 40 lety, v daľśım obdob́ı
se pomalu snižuje. Zrychleńı atrofie nastupuje po 6. dece-
niu, u žen poněkud dř́ıve. Od pr̊uměru však existuj́ı značné
individuálńı odchylky. Jsou podmı́něné genetickými vlivy a
rozvojem arteriosklerózy. Do 70. roku objem mozku převyšuje
90 % objemu dutiny lebńı, později postupně klesá až na 80 %.
Makroskopickým projevem atrofie je mı́rné zúžeńı závit̊u a
prohloubeńı rýh. Redukce objemu b́ılé hmoty vede k rozš́ı̌reńı
komor (hydrocefalus e vacuo), pia mater je makroskopicky
zkalená mı́rným zmnožeńım vaziva.

(obr. )

Mikroskopicky lze u senilńı atrofie prokázat redukci počtu
dendrit̊u a dendritických trn̊u, zmnožeńı lipofuscinu v cy-
toplazmě neuron̊u, celkový mı́rný úbytek neuron̊u a zvýšeńı
počtu astrocyt̊u. Ve stěně drobných cév i perivaskulárně se
objevuj́ı depozita amyloidu. V šedé hmotě se objevuj́ı degener-
ativńı změny; patř́ı k nim: senilńı dr̊uzy, Alzheimerovy změny
neurofibril, Hiraniho těĺıska, Lewyho těĺıska, změny v neuro-
transmiterech a daľśı změny. Uvedené nálezy však nejsou pro
stařeckou atrofii patognomonické, vyskytuj́ı se také u jiných
stav̊u patř́ıćıch do skupiny degenerativńıch onemocněńı CNS.

(obr. )

Senilńı dr̊uzy jsou rozložené v neuropilu. Jsou okrouhlé,
neostře ohraničené útvary s pr̊uměrem koĺısaj́ıćım kolem
100µm. Jsou tvořené změt́ı nepravidelných vláken, v centru
bývá zrnitá oblast histochemicky pozitivńı na amyloid.

(obr. )

Alzheimerovy změny neurofibril jsou intracelulárně uložená
nepravidelná, hrubá, zprohýbaná vlákna. Impregnuj́ı se
stř́ıbrem a vykazuj́ı pozitivitu na amyloid. Jsou tvořená
šroubovitě uspořádanými

”
slepenými“ fibrilami.

(obr. )

Hiraniho těĺıska jsou silně světlolomné tyčinky v cytoplazmě
neuron̊u, většinou deľśı, než pr̊uměr jádra. Jsou složena
z pravidelně krystaloidně uspořádaných filament.

(obr. )

Levyho těĺıska jsou homogenńı, acidofilńı kulovité útvary ve-
likosti jádra, obklopené úzkým světlým dvorcem. Jsou složena
z jemných filament a z granulárńıho materiálu.
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(obr. )

Změny neurotransmiter̊u jsou pravděpodobně sekundárńım
jevem vyvolaným změnami neuron̊u. V mozkové k̊uře byla
prokázaná redukce cholinergńıch transmiter̊u, katecholamin̊u
a gama-aminomáselné kyseliny. Na rozd́ıl od stařecké atrofie
mozku jsou výše popsané změny mnohem častěǰśı u degener-
ativńıch onemocněńı CNS a jejich nakupeńı je často pro jed-
notlivá onemocněńı diagnosticky určuj́ıćı.

(obr. )

6.1.1 Demence
je klinický syndrom, který je součást́ı nejméně 50 r̊uzných
onemocněńı. Přibližně 80 % dementńıch pacient̊u tvoř́ı
Alzheimerova nemoc. Z daš́ıch př́ıčin jsou zastoupeny
primárńı degenerativńı onemocněńı CNS (Huntingtonova
nemoc, Parkinsonova nemoc, jiné stavy) a velká skupina
r̊uznorodých poškozeńı mozku, k ńımž patř́ı metabolická
onemocněńı, změny na cévách, hypoxie, nádory, posttraumat-
ické stavy, hydrocefalus, stavy po encefalitidách, encefalitidy
zp̊usobené pomalými viry, poškozeńı mozku toxiny a léky a
daľśı onemocněńı.

(obr. )

Senilńı atrofie mozku neńı sama o sobě př́ıčinou demence a
dř́ıve použ́ıvaný termı́n

”
senilńı demence“ nekoreluje s žádnou

morfologicky nebo klinicky vyhraněnou jednotkou. Stář́ı a de-
mence nejsou synonymum.

(obr. )

Morfologický substrát r̊uzných demenćı se lǐśı a je uveden
odděleně u každé z poposovaných jednotek.

(obr. )

6.2 Patologie degenerativńıch onemocněńı
CNS

Úvod

Degenerativńı onemocněńı CNS tvoř́ı dosti obsáhlou a značně
nesourodou skupinu. V popřed́ı změn stoj́ı poškozeńı neu-
ron̊u, zánětlivý, toxický nebo metabolický p̊uvod však nelze
prokázat. Četné jednotky maj́ı familiárńı výskyt, jejich etiolo-
gie je neznámá. Objevuj́ı se převážně v dospělosti, často v pre-
senilńım obdob́ı. Postihuj́ı jeden nebo v́ıce funkčńıch systémů
neuron̊u, zat́ımco ostańı systémy z̊ustávaj́ı nepoškozené.
Změny jsou většinou symetrické a rozv́ıjej́ı se progresivně. Pro
většinu jednotek je charakteristické selektivńı topografické ro-
zložeńı změn. V textu jsou uvedeny hlavńı a charakteristické
jednotky, doplněné výčtem častěǰśıch stav̊u, což je pro pato-
morfologický úvod do klinické neurologie dostačuj́ıćı.

(obr. )

6.2.1 Degenerativńı onemocněńı postihuj́ıćı
převážně mozkovou k̊uru

6.2.1.1 Alzheimerova nemoc (presenilńı demence)

Základńı strukturálńı změnou je redukce počtu neuron̊u,
Alzheimerovy změny neurofibril, senilńı dr̊uzy, granulo-
vakuolárńı těĺıska v cytoplazmě neuron̊u (vakuoly 3 – 5µm,
s centrálńım jemně granulovaným útvarem) a Hiraniho těĺıska.
Daľśım diagnostickým znakem je amyloidóza drobných cév
v pia mater a v k̊uře. Výše uvedené změny nejsou pro prese-
nilńı demenci patognomonické, vyskytuj́ı se i v mozku starš́ıch
osob bez klinické odezvy a jsou součást́ı jiných degenerativńıch
onemocněńı. Pro diagnózu Alzheimerovy nemoci je charakter-
istické, že uvedené změny jsou velmi početné a topograficky
charakteristicky rozložené.

(obr. )

Mozek je celkově zmenšený, váha může být redukována až
pod 900 g. Závity jsou zúžené, rýhy rozš́ı̌rené, maximum změn
bývá v okcipitálńıch a ve frontálńıch laloćıch. Atrofie postihuje
také b́ılou hmotu, hippocampus a bazálńı ganglia. Mozeček a
mozkový kmen z̊ustávaj́ı většinou nezměněny. Atrofii prováźı
rozš́ı̌reńı postranńıch komor (hydrocefalus e vacuo).

(obr. )

Alzheimerova choroba je nejčastěǰśı př́ıčinou demence. Zač́ıná
zpravidla před 50. rokem, postup je pomalý (10 let i v́ıce).
Pacienti umı́raj́ı většinou na interkurentńı infekci, zpravidla
na bronchopneumonii. Ženy jsou postiženy častěji než muži,
výskyt je sporadický, byla dokumentována také autozomálně
recesivńı dědičnost s genetickým defektem na 21. chromo-
somu. U Downova syndromu je nad 40 let věku Alzheimerova
choroba pravidlem. Př́ıčina je neznámá, biochemicky byla
v postižených oblastech prokázána deficience cholin-acetyl-
transferázy a acetylcholinesterázy. Uvažovaný vliv chronické
intoxikace hlińıkem nebyl spolehlivě prokázán.

(obr. )

6.2.1.2 Pickova nemoc (atrophia cerebri circumscripta
progressiva)

Základńı strukturálńı změnou je postupný zánik neuron̊u k̊ury
hemisfér sledovaný zmnožeńım astrocyt̊u. Změny jsou nejv́ıce
vytvořeny v I. – III. vrstvě. V přilehlé b́ılé hmotě je de-
myelinizace, úbytek nervových vláken a zmnožeńı glie. V cy-
toplazmě perzistuj́ıćıch neuron̊u jsou Pickova těĺıska, změny
typu granulovakuolárńı degenerace a Hiraniho těĺıska. Pick-
ova těĺıska jsou okrouhlé argyrofilńı útvary větš́ı než jádro,
jsou umı́stěna většinou při bázi dendritu. Elektronopticky jsou
tvořena splet́ı atypických neurofibril; p̊uvod je nejasný. V typ-
ických př́ıpadech je atrofie vyznačena ve frontálńım a tem-
porálńım laloku. Postižené závity jsou zmenšené, až ĺıstkovité,
rýhy prohloubené, celý lalok je zmenšený, tuhé konzistence
(lobárńı skleróza). Atypicky může být k̊ura postižena také
nepravidelně, vzácně i difuzně. Atrofie může být vytvořena
i v bazálńıch ganglíıch (hlavně n. caudatus), v hippocampu i
v jiných oblastech CNS. Pickova choroba je nemoc středńıho
a pokročileǰśıho věku, objevuje se sporadicky, méně často je
familiárńı. Tvoř́ı asi 5 % všech demenćı, postiženi jsou v́ıce
muži.

(obr. )

Do skupiny degeneraćı postihuj́ıćıch převážně k̊uru jsou
zařazovány také vzácněǰśı jednotky (demence s nakupeńım
Lewyho těĺısek, progresivńı familiárńı myoklonická epilepsie,
onemocněńı s výskytem polyglukozanových těĺısek a skupina
atypických degeneraćı). Pro vzácněǰśı výskyt se omezujeme jen
na prostý výčet názv̊u.

(obr. )
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6.2.2 Degenerativńı onemocněńı postihuj́ıćı
převážně extrapyramidový systém

Úvod

K extrapyramidovému systému patř́ı bazálńı ganglia, nucleus
subthalamicus, substantia nigra, n. ruber, část jader thalamu
a mozkového kmene. Poškozeńı extrapyramidového systému
vede k akinéze, k poruše posturálńıch reflex̊u, k poškozeńı
normálńıho svalového tonu (chorea, atetóza, dystonie). Změny
v mozku mohou být fokálńı i difuzńı nebo postihuj́ı některý
systém. V textu uvedeme charakteristické a častěji se vysky-
tuj́ıćı jednotky.

(obr. )

6.2.2.1 Huntingtonova nemoc

Základńı strukturálńı změnou je úbytek neuron̊u v n. cau-
datus a v putamen. Změny zač́ınaj́ı redukćı počtu malých
neuron̊u, později velkých neuron̊u při současném zmnožeńı
glie. V četných neuronech jsou Alzheimerovy změny neu-
rofibril. Ztráta neuron̊u je vyznačena v r̊uzném stupni v os-
tatńıch jádrech extrapyramidového systému, v mozkové k̊uře,
př́ıpadně i v mozečku. Atrofie bazálńıch ganglíı, předevš́ım
zmenšeńı n. caudatus až na tenkou vrstvu, vede k výraznému
rozš́ı̌reńı postranńıch komor. Mozek je celkově zmenšený,
na rozd́ıl od primárńıch korových degeneraćı nejsou výrazně
zúženy závity a rozš́ı̌reny korové rýhy. Váha mozku je sńıžena
až o 30 %. S atrofíı šedé hmoty koreluje zmenšeńı objemu b́ılé
hmoty.

(obr. )

Onemocněńı zač́ıná většinou mezi 30. až 50. rokem, vzácně
dř́ıve. Vykazuje autozomálně dominantńı typ dědičnosti
s lokalizaćı na 4. chromozomu. Prob́ıhá progresivně 15 – 20 let.
Biochemicky byl prokázán pokles mediátor̊u (hlavně cholin-
acetyl trasferázy a kyseliny gama-aminomáselné) koreluj́ıćıch
se ztrátou dendritických trn̊u a synapśı.

(obr. )

6.2.2.2 Parkinsonova choroba (paralysis agitans)

Základńı strukturálńı změnou je postupný zánik neuron̊u
v pigmentovaných jádrech mozkového kmene (substantia ni-
gra a locus coeruleus), méně v dorzálńım motorickém jádru
nervus vagus. Mizeńı neuron̊u je sledováno zmnožeńım astro-
cyt̊u, uvolněný melanin je deponován v úklidových buňkách
a v glii. V cytoplazmě perzistuj́ıćıch neuron̊u jsou Lewyho
těĺıska, často i několik v jedné buňce. Četná Lewyho těĺıska
mohou být i v hypotalamu a v daľśıch oblastech centrálńıho i
periferńıho nervového systému; při větš́ım postižeńı mozkové
k̊ury je součást́ı klinických projev̊u demence. T́ıže klinických
př́ıznak̊u koreluje se ztrátou neuron̊u obsahuj́ıćıch dopamin
v nucleus niger. Dopamin je výrazně redukován také v jiných
částech CNS, hlavně ve striatu, které je hlavńım mı́stem
axonálńı projekce n. niger.

(obr. )

Makroskopicky je mozek i mı́cha většinou beze změn, na řezu je
však zřetelná depigmentace n. niger a locus coeruleus. Parkin-
sonova choroba se vyskytuje sporadicky, genetická vazba
byla prokázána jen u 10 % př́ıpad̊u. Parkinsonova choroba se
nevyskytuje souběžně u jednovaječných dvojčat, což podtrhuje
vliv zevńıch faktor̊u. Pr̊uběh je progresivńı, většina nemocných
umı́rá po 10 letech trváńı choroby na bronchopneumonii.

(obr. )

6.2.2.3 Parkinsonismus

(parkinsonský syndrom) je označeńı pro klinický stav pa-
cient̊u k němuž patř́ı: strnulý výraz tváře, svalová rigidita,
zpomalený začátek volńıch pohyb̊u, tremor. Patomorfolog-
ickým substrátem jsou primárńı degenerace nigro-striátového
systému nebo jeho sekundárńı poškozeńı při řadě r̊uznorodých
onemocněńı.

(obr. )

Z primárńıch degenerativńıch onemocněńı vedle Parkinsonovy
nemoci je parkinsonský syndrom konstantńım př́ıznakem u
striatonigrálńı degenerace (změny v n. niger a ve striatu),
u Hallervorden-Spatzovy nemoci (úbytek neuron̊u v pallidu
a v n. niger spojené s hromaděńım železitého pigmentu
podmiňuj́ıćım rezavě hnědé zbarveńı postižených jader) a u
daľśıch vzácně se vyskytuj́ıćıch jednotek.

(obr. )

Sekundárńı parkinsonský syndrom může vzniknout
poškozeńım striatonigrálńıho komplexu po encefalitidách,
po otravě kysličńıkem uhelnatým, po traumatu, při arte-
rioskleróze a jiném onemocněńı mozkových cév, při nádorech
i při jiných chorobách mozku.

(obr. )

6.2.3 Degenerativńı onemocněńı mozečku
Degenerativńı onemocněńı mozečku postihuj́ı mozečkovou
k̊uru, eferentńı a aferentńı mozečkové dráhy. Zahrnuj́ı
velký počet vzácně se vyskytuj́ıćıch jednotek s r̊uznou
topografíı i s r̊uzným rozsahem degenerativńıch změn.
V klinice jsou vyznačeny cerebelárńı dysfunkce. Morfo-
logické změny mohou být fokálńı, difuzńı nebo postihuj́ı
některý systém mozečkových drah (olivopontocerebelárńı
atrofie, dentatorubrálńı atrofie, optikokochleodentálńı degen-
erace). Mozečková degenerace je také součást́ı spinálńıch de-
generaci (morbus Friedreich) a paraneoplastických změn.

(obr. )

6.2.4 Degenerativńı onemocněńı mı́chy

Úvod

Mı́̌sńı atrofie se klinicky projevuj́ı převážně jako progresivńı,
zvolna postupuj́ıćı svalové atrofie. Degenerativńı změny posti-
huj́ı r̊uzné mı́̌sńı dráhy, u některých jednotek také mozeček,
bazálńı ganglia a mozkovou k̊uru. Regrese a zánik motorických
neuron̊u předńıch roh̊u mı́̌sńıch nebo neuron̊u spinálńıch gan-
glíı vedou ke změnám typu anterográdńı degenerace nervových
výběžk̊u. Degenerace nervových výběžk̊u podmiňuje změny
mı́̌sńıch kořen̊u a periferńıch nerv̊u (poškozeńı axon̊u, de-
myelinizace, reaktivńı změny Schwannových buněk).

(obr. )

6.2.4.1 Amyotrofická laterálńı skleróza (morbus Charcot)

Degenerativńı změny postihuj́ı pyramidovou dráhu. V mo-
torické korové oblasti (gyrus praecentralis a lobulus paracen-
tralis) jsou regresivńı změny, redukce počtu velkých Betzových
pyramid a pyramidových buněk III. – V. vrstvy. Vzácněji jsou
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degenerativńı změny k̊ury rozsáhleǰśı a vedou k demenci. Ax-
ony motorické dráhy předńıch i postranńıch sloupc̊u mı́̌sńıch
jsou degenerované a demyelinizované, současně je zmnožená
astroglie. Motorické neurony předńıch roh̊u mı́̌sńıch postupně
zanikaj́ı, souběžně docháźı k odpov́ıdaj́ıćım změnám předńıch
mı́̌sńıch kořen̊u a periferńıch nerv̊u. Při bulbárńı formě jsou
postižena motorická jádra hlavových nerv̊u.

(obr. )

6.2.4.2 Spinocerebelárńı hereditárńı ataxie (morbus
Friedreich)

je onemocněńı familiárńı, sporadický výskyt je vzácný. Zač́ıná
v dětstv́ı. V mozečku je výrazná redukce počtu Purkyňových
buněk a redukce počtu neuron̊u nucleus dentatus. Demyelin-
izace postihuje spinocerebelárńı trakty zadńıch provazc̊u.
Mı́rná demyelinizace je častá také v pyramidových drahách.
Počet neuron̊u spinálńıch ganglíı a zadńıch roh̊u mı́̌sńıch, méně
jader hlavových nerv̊u, může být sńıžen. Součást́ı onemocněńı
je periferńı neuropatie a Friedreichova noha (pes equinus ex-
cavatus).

(obr. )

6.2.4.3 Polyomyelitis anterior chronica dospělých (morbus
Aran Duchen)

Onemocněńı postupuje velmi zvolna, většinou je pacienty
dobře tolerováno. V předńıch roźıch cervikálńı mı́chy zanikaj́ı
motorické neurony a jsou nahrazovány glíı. Atrofie svalstva je
vyznačena hlavně na drobných svalech ruky. V pozdńım stádiu
mohou být postižena také motorická jádra prodloužené mı́chy.

(obr. )

6.2.4.4 Hereditárńı motorická a senzitivńı neuropatie
(morbus Charcot, Marie, Tooth)

Je velmi pomalu progreduj́ıćı onemocněńı, nejčastěji
familiárńı. Postihuje motorické neurony předńıch roh̊u
mı́̌sńıch a senzitivńı neurony spinálńıch ganglíı. Degenerativńı
změny jsou výrazné hlavně v periferńıch nervech (úbytek
axon̊u, demyelinizace,

”
cibulovité“ hyperplázie Schwannových

buněk v okoĺı regeneruj́ıćıch axon̊u). Vzácněji může být
vyznačena demyelinizace i v zadńıch mı́̌sńıch provazćıch.
Současně bývá deformita nohou a skolióza páteře. Klinicky i
morfologicky lze rozlǐsit 7 typ̊u.

(obr. )

6.2.4.5 Infantilńı spinálńı svalová atrofie (morbus Werdnig
Hoffman)

Zač́ıná brzy po narozeńı celkovou svalovou slabost́ı a hy-
potoníı. Děti umı́raj́ı na bronchopneumonii při rozv́ıjej́ıćı se
obrně dýchaćıch sval̊u. V popřed́ı nálezu je atrofie předńıch
mı́̌sńıch kořen̊u, mizeńı motorických neuron̊u předńıch roh̊u
mı́̌sńıch, neuron̊u nucleus ambiguus, motorických neuron̊u
z jader n. facialis a z n. hypoglossus. Charakteristický je
nález svalové atrofie se stř́ıdáńım pokročile atrofických svazk̊u
svalových vláken se svazky vláken normálńıch nebo hyper-
trofických.

(obr. )

6.2.4.6 Juvenilńı spinálńı svalová atrofie (morbus
Kugelberg Welander)

Postihuje větš́ı děti, prob́ıhá benigně do dospělosti. Ve svalstvu
je charakteristická hypertrofie svalových vláken II. typu.

(obr. )

7 Demyelinizačńı onemocněńı

Karel Dvořák

Úvod

Demyelinizačńı onemocněńı tvoř́ı dosti heterogenńı morfolog-
ickou i klinickou skupinu. Hlavńım představitelem je sclero-
sis multiplex (základńı jednotka a jej́ı varianty). Do skupiny
dále řad́ıme akutńı disseminovanou encefalomyelitidu, post-
vakcinačńı encefalomyelitidu, akutńı hemoragickou leukoence-
falopatii, progresivńı multifokálńı leukoencefalopatii, idiopat-
ickou polyneuritidu a difterickou encefalopatii. Převážně posti-
huj́ı mladé jedince, maj́ı progresivńı, většinou dlouhodobý
pr̊uběh. Základńım morfologickým znakem je demyelinizace,
která může být výsledkem poškozeńı oligodendroglie nebo
př́ımého poškozeńı myelinu.

(obr. )

7.1 Sclerosis multiplex
Onemocněńı prob́ıhá v atakách, pr̊uběh je progresivńı, u jed-
notlivých př́ıpad̊u značně odlǐsný. Může končit letálně již po
několikatýdenńım pr̊uběhu, většinou se však vleče v atakách
řadu let. V mı́rněǰśıch př́ıpadech jsou ataky nečetné, klin-
ické př́ıznaky nezávažné a stacionárńı. Těžš́ı př́ıpady prob́ıhaj́ı
progresivně s těžkými psychomotorickými změnami, nemocńı
umı́raj́ı s pokročilými atrofiemi svalstva v kachexii na uroin-
fekci, dekubitálńı sepsi nebo na jinou infekci.

(obr. )

Základńı makroskopickou změnou jsou tuhá, šedohnědá, od
okoĺı ostře ohraničená ložiska (plaky) v b́ılé hmotě, ve-
likosti od 1 mm až do několika cm. Plaky jsou nejčastěǰśı
v okoĺı postranńıch komor, mohou být však v kterékoliv části
mozkového kmene i mı́chy, někdy i v šedé hmotě. Distribuce
změn bývá přibližně symetrická. Při těžkém postižeńı mohou
plaky převládat, komory jsou dilatované. Zevńı tvar mozku
je většinou obvyklý, u pokročilých př́ıpad̊u je patrné mı́rné
zmenšeńı hemisfér.

(obr. )

Mikroskopicky lze rozlǐsit 2 typy plak̊u. V inaktivńım
plaku jsou vymizené oligodendrocyty, chyb́ı myelin, jsou
zmnožené fibrilárńı astrocyty. V kontrastu s vymizeńım
myelinu převážná část axon̊u perzistuje. V rozsahu i v okoĺı
plaku je minimálńı nebo žádná úklidová reakce. V aktivńım
plaku neńı vymizeńı myelinu úplné, v okoĺı cév je lymfocytárńı
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infiltrát a úklidové buňky. Astrocyty maj́ı charakter hyper-
trofických plasmatických astrocyt̊u. Na čerstvých změnách je
patrné, že demyelinizace zač́ıná perivenózně, š́ı̌ŕı se do okoĺı
bez závislosti na pr̊uběhu nervových drah. Plaky lze spolehlivě
rozlǐsit v řezech barvených na znázorněńı myelinu. Plaky
z̊ustávaj́ı nezbarvené.

(obr. )

Sclerosis multiplex zač́ıná většinou mezi 20. – 40. rokem,
častěǰśı výskyt je u žen. Onemocněńı je dosti časté, tvoř́ı
1 promile př́ıčin smrti. Etiologie je nejasná, předpokládaný
virový p̊uvod nebyl dosud prokázán. Zdá se, že etiologie je
komplexńı, s pod́ılem genetických, infekčńıch a imunologických
faktor̊u. Onemocněńı se vyskytuje předevš́ım na severńı polok-
ouli, nejv́ıce v oblastech kolem 40. rovnoběžky. Předpokládaná
př́ıčina vstupuje do koincidence s pacientem v dětstv́ı, klinické
př́ıznaky mohou mı́t latenci i řadu let. U populace, která se
přestěhovala ze severńıch oblast́ı do jižńıch po 15. roce věku
je frekvence výskytu onemocněńı stejná jako u populace sev-
erńıch oblast́ı. Naopak populace migruj́ıćı do jižńıch oblast́ı ve
věku do 5 let vykazuje v dospělosti ńızkou frekvenci výskytu,
typickou pro jižńı region.

(obr. )

7.1.1 Akutńı forma sclerosis multiplex
má progresivńı pr̊uběh během jedné ataky, trvá zpravidla
několik týdn̊u nebo několik měśıc̊u, někdy s jednou nebo
dvěma remisemi. Makroskopicky je zevńı tvar mozku normálńı,
na řezu jsou v b́ılé hmotě roztroušena živě r̊užově zbarvená
ložiska. Rozložeńı změn je podobné jako u chronické formy,
běžně je postižen mozkový kmen, fasciculi optici a mı́cha.
Mikroskopicky jsou ložiska méně ohraničená, než u chronické
formy, v okoĺı cév je hustý lymfocytárńı zánětlivý infiltrát a
hojné úklidové buňky. Lymfocyty jsou hojné i mimo cévy. Ve-
dle vymizeńı myelinu je výrazně redukován i počet axon̊u.
V celém ložisku jsou zmnožené hypertrofické astrocyty. Změny
jsou přednostně lokalizovány v okoĺı drobných vén.

(obr. )

7.1.2 Neuromyelitis optica (morbus Devic)
U 1/3 př́ıpad̊u předcháźı onemocněńı viróza. Postižen je
předevš́ım fasciculus opticus (s oboustrannou slepotou u 85 %
pacient̊u) a mı́cha, často s klinickými př́ıznaky transverzálńı
léze. Mikroskopicky jsou změny těžš́ı, než u sclerosis multiplex,
v centru ložisek bývá nekróza a drobné pseudocysty. Ostatńı
části CNS vykazuj́ı podobnou morfologii i distribuci změn jako
u sclerosis multiplex, zpravidla však menš́ıho rozsahu.

(obr. )

7.1.3 Koncentrická skleróza (Morbus Balo)
je vzácná forma sclerosis multiplex u mladých jedinc̊u.
Postižeńı psychiky a motoriky je klinicky značně mnohotvárné
a složité, všechny popsané př́ıpady byly jako demyelinizačńı
léze rozpoznány až patomorfologicky. Doba přežit́ı je 3 – 5
let. V b́ılé hmotě jsou ložiska o pr̊uměru několika mm až
2,5 cm. V barveńı na myelin vykazuj́ı typické koncentrické ze-

brovité proužkováńı, podmı́něné stř́ıdáńım demyelinizovaných
a myelinizovaných úsek̊u.

(obr. )

7.2 Akutńı disseminované encefalomyelitidy
Jde o skupinu akutńıch, těžkých onemocněńı mozku s velmi
podobným patomorfologickým obrazem. Základńım nálezem
jsou multifokálńı, často splývavá a perivenozně rozmı́stěná
ložiska demyelinizace a zánětlivého infiltrátu. V plenách je
souběžně lymfocytárńı infiltrát. Jde pravděpodobně o autoa-
gresivńı imunitńı reakci na virem poškozené tkáňové struktury
CNS. Do skupiny patř́ı postinfekčńı encefalomyelitis, post-
vakcinačńı encefalomyelitis, akutńı hemoragická leukoence-
falopatie, progresivńı multifokálńı leukoencefalopatie a také
idiopatická polyneuritis a difterická neuropatie, které budou
uvedeny v patologii periferńıho nervového systému.

(obr. )

7.3 Postinfekčńı encefalomyelitis
je vzácná neurologická komplikace některých běžných infekćı,
nejčastěji u dět́ı ve věku 6 – 10 let. Klinicky se projevuje
jako encefalitis. Může sledovat spalničky (výskyt 1:1000) plané
neštovice, zarděnky (výskyt 1:5000), méně často chřipku,
př́ıušnice, dávivý kašel, spálu (výskyt 1:7000). U exantem-
atických onemocněńı zač́ıná většinou 3 – 21 dńı po vyrážce,
vzácně může vyrážku předcházet (parainfekčńı encefalitis).
V 15 – 20 % je onemocněńı smrtelné, u vyléčených nezanechává
většinou trvalé klinické př́ıznaky.

(obr. )

Makroskopicky je pia mater překrvená, s petechiemi. Na řezu
mozkem je zřetelný edém, v okoĺı drobných vén b́ılé hmoty
jsou šedé a šedor̊užové dvorce. Mikroskopicky jsou drobné vény
obklopeny hojným zánětlivým infiltrátem složeným z lymfo-
cyt̊u, plazmocyt̊u a z úklidových buněk. Při větš́ım rozsahu
změn jsou v infiltrátu neutrofily, př́ıpadně i erytrocyty.
V rozsahu infiltrátu a na jeho periferii se rozpadá myelin. De-
myelinizované dvorce jsou úzké, většinou nepřesahuj́ı pr̊uměr
1 mm. Lymfocytárńı infiltrát je i v okoĺı cév pia mater. Změny
mohou být kdekoli v b́ılé hmotě, predilekčńı oblast́ı je b́ılá
hmota pontu. Perivaskulárńı infiltráty mohou být také v k̊uře
hemisfér a v bazálńıch ganglíıch. V b́ılé hmotě mı́chy tvoř́ı
perivenozńı demyelinizace radiálně uspořádané pruhy kolmé
na pia mater.

(obr. )

7.4 Postvakcinačńı encefalomyelitida
je iatrogenńı onemocněńı vzniklé vzácně po vakcinaci proti
neštovićım, vzteklině i po kombinované vakcinaci proti tyfu-
paratyfu. Ve 20 % př́ıpad̊u jde o onemocněńı smrtelné. Klinické
př́ıznaky vznikaj́ı za 3 – 20 dńı po aplikaci vakciny. Patomor-
fologický nález je podobný jako u akutńı sclerosis multiplex
s rozd́ılem intenzivněǰśı zánětlivé reakce v pia mater.

(obr. )
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7.5 Akutńı hemoragická encefalopatie
se vyskytuje častěji v dětstv́ı. Může sledovat chřipku,
plané neštovice a spalničky. Vzácně vzniká jako komplikace
septického šoku, glomerulonefritidy a bronchiálńıho astmatu,
dále po aplikaci léčiv. Jde pravděpodobně o hyperakutńı
formu akutńı diseminované encefalomyelitidy. Patogeneticky
odpov́ıdá hyperakutńı anafylaktoidńı reakci b́ılé hmoty.

(obr. )

Většina nemocných umı́rá během 1 – 6 dńı. Na mozku je
edém, překrveńı a prosáknut́ı plen. Na řezných plochách
je nález zcela charakteristický. V b́ılé hmotě hemisfér jsou
roztroušena četná petechiálńı krváceńı, úsekovitě splývaj́ı
v souvislé prokrvácené plochy. V mı́stech seskupených hemor-
agíı mohou být prokrvácené nekrózy. Kůra, bazálńı ganglia
a mı́cha z̊ustávaj́ı nepostiženy. Mikroskopicky jsou př́ıtomny
fokálńı nekrózy stěn venul a arteriol, perivaskulárńı demyelin-
izace se smı́̌seným zánětlivým infiltrátem a perivaskulárńı
prokrváceńı b́ılé hmoty.

(obr. )

7.6 Progresivńı multifokálńı
leukoencefalopatie

je vzácné smrtelné onemocněńı dospělých. Vzniká jako kom-
plikace jiných chorob, která jsou spojena s poškozeńım imu-
nitńıho systému (Hodgkin̊uv lymfogranulom, leukemie, ma-
ligńı lymfomy, kachexie při karcinomech, AIDS, chronická tu-
berkulóza, stavy po imunosupresivńı terapii). Onemocněńı je
progresivńı, vede ke smrti během 3 – 6 měśıc̊u. Jde o opor-
tunńı infekci papovavirem, který se stává patogenńım pouze
při oslabeńı imunitńıho systému. Primárně je postižena oligo-
dendroglie, v jejichž zvětšených jádrech lze prokázat inkluze.
Intranukleárńı inkluze lze rozlǐsit i v jádrech menš́ıho počtu
astrocyt̊u. Elektronopticky jde o viriony uspořádané do krys-
talických vrstev.

(obr. )

Výrazným nálezem při pitvě jsou zašedlá ložiska (nejčastěji
0,5 – 3 mm v pr̊uměru) roztroušená po b́ılé hmotě hemisfér,
méně v mozečku a v mozkovém kmeni. Připomı́naj́ı sclerosis
multiplex, jsou však méně ohraničená, intenzita jejich šedého
zbarveńı koĺısá. V mı́stech splýváńı ložisek ve větš́ı plochy mo-
hou být nekrózy i pseudocysty. Mikroskopicky ložiska většinou
obkružuj́ı cévy, jsou tvořena demyelinizovanými axony a hy-
pertrofickými astrocyty.

(obr. )

8 Epilepsie (epileptické syndromy)

Karel Dvořák

Úvod

Epilepsie neńı vyhraněná nosologická jednotka. Zdá se být
proto přesněǰśı použ́ıvat mı́sto pojmu

”
epilepsie“ volněǰśı

označeńı:
”
epileptické syndromy“.

(obr. )

Patomorfologické poznatky o epileptických syndromech se
odv́ıjej́ı z morfologického vyšetřováńı exciźı mozkové tkáně
źıskané při chirurgických terapeutických zákroćıch a z po-
drobného vyšetřováńı mozku pitvaných zemřelých. Poskytuj́ı
řadu informaćı, které však jen neúplně koreluj́ı s početnými
klinickými př́ıznaky. Morfologické nálezy u mı́rných forem
epilepsie nejsou dostatečně známé.

(obr. )

Epileptické syndromy jsou časté, výskyt je v populaci udáván
3 – 5 %, u dět́ı 0,5 – 1 %. Klinicky jsou charakterizovány
opakuj́ıćımi se záchvaty podmı́něnými elektroencefalograficky
zachytitelnými výboji neuron̊u. Záchvaty jsou spojeny s roz-
manitými př́ıznaky (křeče, poruchy vědomı́, psychické, so-
matosenzorické, a vegetativńı poruchy). Epilepsie je tedy klin-
ický komplex znak̊u, které mohou provázet nejr̊uzněǰśı pato-
logické změny mozku (sekundárńı epilepsie); u velkého počtu
př́ıpad̊u patomorfologický substrát přesně neznáme (primárńı
epilepsie, synonymum idiopatická, kryptogenńı).

(obr. )

Při vzniku epileptické aktivity mozku hraje významnou roli
epileptické ložisko, které může u primárńı epilepsie vzni-
knout morfologicky nepostižitelnou změnou fukčńı aktivity
neuron̊u, u sekundárńı epilepsie patomorfologicky defino-
vaným poškozeńım mozkové tkáně. Ložisko může být umı́stěné
v kterékoliv části k̊ury, ale i v podkorových oblastech, často
v n. amygdalae a v hippocampu. Změny v temporálńım laloku
jsou nejčastěǰśı (temporálńı epilepsie). Klasifikace epilepto-
genńıch syndromů je dnes klinická. V našem výkladu se
omeźıme pouze na popis morfologicky definovaných změn.

(obr. )

8.1 Epileptické syndromy primárńı
Patomorfologický substrát primárńı epilepsie neńı spolehlivě
znám. I po podrobném patomorfologickém vyšetřeńı mozku se
většinou nenajdou žádné morfologické změny, které by epilep-
sii spolehlivě vysvětlily. U řady př́ıpad̊u však změny existuj́ı.
Patř́ı k nim:

(obr. )
• Dysgenetické fokusy mozkové k̊ury. Jde o fokálńı změny

laminárńı stavby k̊ury (verukozńı útvary, fokusy mikro-
gyrického typu, intrakortikálńı a meningeálńı heterotopie
a jiné změny) vzniklé v pr̊uběhu intrauterinńıho vývoje.
Podobné fokusy lze však nalézt i u lid́ı, kteř́ı epilepsii
neměli.

• Fokálńı korové jizvy, morfologicky shodné s posttraumat-
ickými změnami (mohou vzniknout jako následek po-
raněńı mozku při pádech na hlavu v pr̊uběhu epileptického
záchvatu).

• Úbytek neuron̊u sledovaný zmnožeńım glie, nejčastěji
v cornu Ammonis hippocampu, dále v mozečku, v tha-
lamu, v n. amygdalae, př́ıpadně i v jiných lokalitách k̊ury
a podkoř́ı. Vyskytuje se u 50 % pitvaných epileptik̊u.

8.2 Epileptické syndromy sekundárńı
Podkladem klinických projev̊u jsou nejr̊uzněǰśı patologické
stavy. Patř́ı k nim vrozené vývojové vady mozku, vaskulárńı
malformace, tuberozńı skleróza, následky intrauterinńıho
poškozeńı vyv́ıjej́ıćı se mozkové k̊ury, dysgenetické difúzńı i
fokálńı úchylky stavby mozkové k̊ury, hypoxická perinatálńı
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encefalopatie, perinatálńı trauma, záněty mozku a plen a
stavy po proběhlých zánětech, mozkové nádory, leukodystrofie,
střádaćı choroby, v pozděǰsm věku degenerativńı onemocněńı
mozku, Alzheimerova choroba, Huntingtonova chorea, cere-
brovaskulárńı onemocněńı a daľśı patologické změny mozku.
Na 150 genetických syndromů je spojeno s epileptickými pro-
jevy.

(obr. )

Akutńı poškozeńı uvedených oblast́ı lze naj́ıt u pacient̊u,
kteř́ı zemřeli ve status epilepticus (záchvaty křeč́ı, které tr-
valy déle, než hodinu). Je pravděpodobné, že jde o změny,
vzniklé dosud ne zcela jasným mechanismem, snad mı́stńı
hypoxíı. Mikroskopicky jsou změny hypoxické encefalopatii
velmi podobné, jde o dystrofické změny neuron̊u a neuronálńı
nekrózy k̊ury, hippocampu i podkorových jader.

(obr. )

9 Metabolická onemocněńı

Karel Dvořák

9.1 Lyzosomálńı onemocněńı
Lyzosomálńı choroby tvoř́ı početnou skupinu vzácněji se
vyskytuj́ıćıch jednotek. Jsou podmı́něny geneticky vázaným
defektem lyzosomálńıch enzymů. Klinické projevy jsou vázány
převážně na dětský věk.

(obr. )

Jde o onemocněńı celková; postižeńı nervového systému však
stoj́ı v popřed́ı klinického i patomorfologického nálezu. Nahro-
maděné neodbourané metabolity v lyzosomech zp̊usobuj́ı
nápadné zvětšeńı objemu cytoplazmy neuron̊u, u některých
chorob také glie. Nakupený materiál má dosti charak-
teristické, pro jednotlivé choroby diagnostické chemické a
histochemické vlastnosti (sfingolipidy, mukopolysacharidy,
glykolipidy, estery cholesterolu, triglyceridy, glykogen). Elek-
tronovým mikroskopem lze sledovat transformaci lyzosomů
v r̊uzné typy membranózńıch těĺısek. Histochemické a elek-
tronoptické nálezy jsou určuj́ıćı v bioptickém a nekroptickém
diagnostickém hodnoceńı. Biochemická analýza tkáňových
vzork̊u dovoluje většinou přesné určeńı deficitńıho enzymu.

(obr. )

Postižené buňky pozvolna zanikaj́ı. Následkem je atrofie
mozku a glióza. Enzymatické bloky lze prokázat i mimo
nervový systém. Detekce hromaděného materiálu v leuko-
cytech, v močovém sedimentu, v punkčńıch exciźıch orgán̊u
i v tkáňových kulturách má vysokou diagnostickou hodnotu.
Podle prokázaného (nebo předpokládaného) enzymatického
defektu lze vyčlenit řadu chorobných jednotek. Jejich přesné
popisy jsou náplńı speciálńıch monografíı.

(obr. )

Lyzosomálńı onemocněńı jsou tradičně dělena do 2 skupin:
Neuronálńı tezaurizmózy (střádaćı onemocněńı neuronálńı),
postihuj́ıćı hlavně neurony, a leukodystrofie, postihuj́ı hlavně
b́ılou hmotu.

(obr. )

9.2 Neuronálńı střádaćı onemocněńı
(neuronálńı tezaurizmózy)

Úvod

V děleńı neuronálńıch tezaurizmóz je vedoućım znakem složeńı
retinovaných lipid̊u a rozpoznáńı enzymytického defektu.
V našem textu se omeźıme na popis charakteristických, častěji
se vyskytuj́ıćıch jednotek.

(obr. )

9.2.1 GM2 gangliozidóza (Tay-Sachsova
amaurotická familiárńı idiocie)

je vrozené onemocněńı s autozomálně recesivńım typem
dědičnosti. Podkladem morfologických změn je defekt hex-
osamidázy A s výsledným intraneuronálńım hromaděńım
GM2 gangliozidu. Vedle charakteristické infantilńı formy,
s prvńımi projevy mezi 3. a 5. měśıcem života, existuje
také forma pozdně infantilńı, forma juvenilńı a adultńı. Kon-
genitálńı forma spojená s mikrocefalíı je výjimečná. V klinice
dominuje idiocie, slepota, epileptické záchvaty, pr̊uběh je pro-
gresivńı, trvá 3 – 5 let.

(obr. )

Mozek má při pitvě tuhou konzistenci, v prvńıch 2 letech
onemocněńı je pravidelně zvětšený (megalencefalie), později
postupně atrofuje. Neurony CNS, retiny i vegetativńıch gan-
glíı a myenterického střevńıho plexu maj́ı objemnou cy-
toplazmu, vyplněnou jemně granulárńım materiálem, elek-
tronopticky koreluj́ıćım s koncentricky membranózńımi těĺısky.
V diagnostice je možné použ́ıt také bioptické vyšetřeńı sliznice
střevńı nebo apendixu. U infantilńı formy je v b́ılé hmotě
úbytek myelinu a difuzńı zmnožeńı glie. Neurony postupně
zanikaj́ı, perivaskulárně jsou uloženy makrofágy s fagocyto-
vaným lipoidńım materiálem. Gangliozidy jsou také v buňkách
jaterńıch sinus̊u a ve Schwannových buňkách periferńıch nerv̊u.

(obr. )

9.2.2 Niemann-Pickova nemoc (typ A)
je vrozené onemocněńı s autozomálně recesivńım typem
dědičnosti a s defektem enzymu sfingomyelinázy. Výsledkem
je neuroviscerálńı akumulace sfingomyelinu. Novorozenci ne-
prosṕıvaj́ı, objevuje se hepatomegalie, později splenomegalie,
ascites a ikterus. Neurologické př́ıznaky zač́ınaj́ı v 6 měśıćıch
zastaveńım psychomotorického vývoje, postupně vyúst́ı v de-
menci, svalovou rigiditu a v kachexii. Děti umı́raj́ı ve 3. roce.

(obr. )

Při pitvě je mozek lehce atrofický. Neurony CNS, retiny, veg-
etativńıch ganglíı i neurony střevńıch plex̊u maj́ı nápadně ob-
jemnou cytoplazmu, (podobnou jako u Tay-Sachsovy choroby).
Elektronopticky jde rovněž o lamelárńı těĺıska. V b́ılé hmotě
je glióza a výrazná demyelinizace, koreluj́ıćı s postupným
zánikem neuron̊u. V b́ılé hmotě, v arachnoidei i v chori-
oidálńım plexu jsou hojné makrofágy. Stejné makrofágy
jsou i v kostńı dřeni, slezině, játrech, uzlinách, plićıch i
v jiných orgánech (Niemann-Pickovy buňky). Maj́ı pěnitou cy-
toplazmu, obsahuj́ı v tućıch rozpustné lipidy. Jsou nápadně ob-
jemné (pr̊uměr 20 – 90µm), jejich nakupeńı podmiňuje zvětšeńı
orgán̊u. Děti umı́raj́ı ve 3. roce.

(obr. )
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9.2.3 Niemann-Pickova nemoc (typ B)
(má formu infantilńı, juvenilńı a adultńı), se lipidy hromad́ı
v orgánech, nervový systém nevykazuje změny. Typ C se
vyskytuje u starš́ıch dět́ı i v dospělosti. Změny jsou v CNS i
v orgánech. Biochemický defekt neńı jednoznačně prokázán. U
některých pacient̊u byla prokázána deficience izoenzymu sfin-
gomyelinázy.

(obr. )

9.2.4 Neuronálńı ceroidlipofuscinózy
Jde o skupinu lyzosomálńıch střádaćıch chorob s dosud
neprokázaným enzymatickým defektem. Typ dědičnosti je
většinou autozomálně recesivńı. Střádaný materiál nemá jed-
notné složeńı, histochemicky vykazuje vlastnosti ceroidu a
lipofuscinu. Zdá se, že základem je porucha autooxidace cyto-
plazmatických lipid̊u, které nejsou v lyzosomech degradovány.
Onemocněńı zač́ıná mezi 2. – 4. rokem po obdob́ı normálńıho
vývoje, zpravidla epileptickými záchvaty. Postupně progreduj́ı
psychomotorické změny, demence, poruchy zraku a slepota.
Klinicky je rozlǐsován typ infantilńı, pozdńı infantilńı, juve-
nilńı, adultńı a daľśı typy.

(obr. )

Mozek je lehce atrofický. U infantilńıch forem je zřetelná
mikrocefalie, u všech forem je vyznačen postupný zánik
neuron̊u. V cytoplazmě perzistuj́ıćıch neuron̊u hromaděńı
ceroidulipofuscinu vede k nápadnému zvětšeńı objemu cy-
toplazmy. Elektronopticky jsou střádané hmoty složeny
z nepravidelně uspořádaných těĺısek (homogenńıch,
lamelárńıch, granulárńıch a z nepravidelně zprohýbaných
membrán). Nejpokročileǰśı změny jsou pravidelně v mozečku.
U déle trvaj́ıćıch forem je redukován počet axon̊u a vyznačena
demyelinizace s astrocytózou.

(obr. )

9.2.5 Mukopolysacharidózy
tvoř́ı skupinu onemocněńı charakterizovanou abnormálńı pro-
dukćı mukopolysacharid̊u. V klinickém nálezu dominuj́ı změny
skeletu (viz kostńı systém), zákal rohovky, zvětšeńı jater,
sleziny a r̊uzný stupeň mentálńı retardace. V d̊usledku ly-
zosomálńı enzymatické poruchy je intracelulárně střádán
dermatan sulfát, heparan sulfát a keratan sulfát. Patolo-
gie všech typ̊u mukopolysacharidóz je charakterizovaná hro-
maděńım mukopolysacharid̊u v lyzosomech buněk většiny
orgán̊u. Současně mohou být hromaděny gangliozidy v neu-
ronech a v makofágovém systému jater.

(obr. )

Makroskopie mozku je obvykle normálńı. Pravděpodobným
základem mozkové dysfunkce je hromaděńı gangliozid̊u v neu-
ronech a hydrocefalus, zp̊usobený ztluštěńım plen. Kosti
lebečńı jsou pravidelně ztluštělé. Perivaskulárńı prostory b́ılé
i šedé hmoty mozku obsahuj́ı hojné pěnité buňky s ky-
selými mukopolysacharidy v cytoplazmě. Elektronopticky
jsou v cytoplazmě neuron̊u membranózńı těĺıska s paralelně
uspořádanými lamelami (zebra bodies).

(obr. )

K mukopolysacharidozám s výrazným postižeńım CNS
patř́ı dále Hunter̊uv syndrom (MPS II.), recesivně dědičné
onemocněńı vázané na X chromozom; Sanfilippo syndrom

(MPS III.), 4 typy s autosomálně recesivńım typem dědičnosti
a malými kostńımi deformitami a autosomálně recesivně
dědičný Morquio syndrom (MPS IV.) s pokročilými kostńımi
deformitami.

(obr. )

9.2.6 Mukolipidózy
tvoř́ı skupinu vzácných neuronálńıch střádaćıch chorob
s mentálńı retardaćı, s kosterńımi i viscerálńımi abnormi-
tami, ale bez střádáńı mukopolysacharid̊u. V lyzosomech
jsou retinovány gangliosidy i lipidy. Klinicky jsou podobné
mukopolysacharidózám. Diagnóza je možná pouze na podkladě
biochemického zjǐstěńı enzymatického defektu. Do skupiny
patř́ı mukolipidóza I., II., III., IV., fukozidóza a mannozidóza.

(obr. )

9.3 Leukodystrofie
Úvod

Leukodystrofie jsou onemocněńı charakterizovaná vrozenou
poruchou metabolismu myelinu. U některých byl již prokázán
defekt lyzosomálńıch enzymů, u jiných je předpokládán. Tvoř́ı
heterogenńı skupinu chorob CNS s výrazným postižeńım
b́ılé hmoty hemisfér, př́ıpadně mozečku, mozkového kmene
a mı́chy. Ze změn dominuje demyelinizace, degenerativńı
změny a glióza. Vyskytuj́ı se v dětstv́ı, jsou geneticky
vázané. V dospělosti jsou vzácné. Klinický pr̊uběh je progre-
sivńı s letálńım koncem, léčba neńı dosud známá. Skupina
leukodystrofíı zahrnuje větš́ı počet chorob dělených na sub-
typy. V našem textu uvád́ıme typické, častěji se vyskytuj́ıćı
jednotky: metachromatickou leukodystrofii, adrenoleukodys-
trofii a Krabbeho globoidńı leukodystrofii.

(obr. )

Do skupiny leukodystrofíı patř́ı dále Alexandrova fibri-
noidńı leukodystrofie, Canavanova spongiozńı degenerace,
Pelizaeusova-Merzbacherova nemoc, Cockayne syndrom, a su-
danofilńı leukodystrofie. Klinika je rámcově podobná výše uve-
deným jednotkám, podrobněǰśı popis však přesahuje rámec
učebnice.

(obr. )

9.3.1 Metachromatická leukodystrofie
je autozomálně recesivńı vrozené onemocněńı, zp̊usobené
vrozeným defektem aktivity arylsulfatázy A. Výsledkem
je hromaděńı sulfatid̊u v b́ılé hmotě mozku, v některých
skupinách neuron̊u, ve Schwannových buňkách, v periferńıch
nervech, ledvinách, žlučńıku a v daľśıch orgánech. Podle klin-
ické manifestace se rozlǐsuje pozdńı infantilńı (typ I.), juvenilńı
(typ II.) a adultńı forma (typ III.). Pozdńı infantilńı forma
zač́ıná obvykle v prvńı polovině druhého roku poruchami
ch̊uze, pokračuje psychomotorickou alteraćı, demenćı, slepo-
tou. Smrt nastává mezi 2. – 12. rokem.

(obr. )

Patomorfologická charakteristika typu I. – III. je podobná.
Z rozpadlého myelinu vzniká metachromatický materiál ob-
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sahuj́ıćı sulfatidy, které při barveńı kresylviolet́ı v kyselém
prostřed́ı dávaj́ı hnědou metachromázii. Mozek při pitvě
má ve srovnáńı s normou pružněǰśı konzistenci, b́ılá hmota
bývá kř́ıdově b́ılá. Demyelinizované oblasti obsahuj́ı při
vyšetřeńı metodou zmrazených řez̊u hojně extracelulárně a in-
tracelulárně uloženého metachromatického materiálu a malé
množstv́ı neutrálńıch tuk̊u. V oligodendrocytech, v astrocytech
a ve Schwannových buňkách jsou elektronopticky prokaza-
telná charakteristická lamelárńı těĺıska. Diagnóza je možná
z močového sedimentu, z kožńı excize a z excize nervus suralis.

(obr. )

9.3.2 Austinova varianta metachromatické
dystrofie, mukosulfatidóza, typ IV.

je velmi vzácné onemocněńı zač́ınaj́ıćı kolem 1 roku.
Napodobuje typ I., současně jsou př́ıtomny znaky podobné
mukopolysacharidóze (syndromu Hurlerové). Histochemicky
lze prokázat střádáńı sulfatid̊u, mukopolysacharid̊u, gan-
gliosid̊u, biochemicky sńıžeńı aktivity arylsulfatázy A, B, C,
steroid sulfatázy a jiných sulfatáz.

(obr. )

9.3.3 Adrenoleukodystrofie
(sudanofilńı leukodystrofie s adrenálńı insuficienćı, Schilderova
nemoc). Je gonozomálně recesivně dědičná, postihuje pouze
muže. Autozomálně recesivńı dědičnost s postižeńım obou
pohlav́ı je výjmečná. Pravidelně je spojená s insuficienćı na-
dledvin. Zač́ıná mezi 5. a 15. rokem, vzácně v dospělosti.
Neonatálńı forma je velmi vzácná. Pr̊uběh je progresivńı
s letálńım koncem do 5 let.

(obr. )

Mozkové změny jsou jen v b́ılé hmotě. Mozek má při pitvě
normálńı zevńı tvar, může být zmenšen, komory jsou rozš́ı̌rené.
V popřed́ı nálezu je rozsáhlá symetrická demyelinizace b́ılé
hmoty hemisfér a mozkových komisur. Maximum změn je
v parietookcipitálńı oblasti. V demyelinizovaných úsećıch jsou
objemné makrofágy se sudanofilńım a PAS pozitivńım ma-
teriálem v cytoplazmě a mı́rný lymfocytárńı infiltrát. Elek-
tronopticky byla v makrofáźıch prokázána těĺıska s velmi jem-
nou lamelárńı stavbou. Nadledviny jsou atrofické.

(obr. )

9.3.4 Krabbeho globoidńı leukodystrofie
je charakterizována autozomálně recesivńı dědičnost́ı, defek-
tem enzymu galaktocerebrosid beta galaktozidázy a extenzivńı
demyelinizaćı centrálńıho i periferńıho nervového systému.
Klinicky zač́ıná nejčastěji v 6 měśıćıch, přežit́ı jen vzácně
přesahuje 1 rok. Pozdńı forma zač́ıná mezi 18 měśıci až 4 lety.

(obr. )

Demyelinizace je mimořádně rozsáhlá, vede k výrazné atrofii
b́ılé hmoty hemisfér a k rozš́ı̌reńı komor. Vedle reak-
tivńıch astrocyt̊u je typickým znakem perivaskulárńı nakupeńı
globoidńıch v́ıcejaderných a epiteloidńıch buněk. Oboj́ı jsou
histiocytárńıho p̊uvodu, PAS pozitivita cytoplazmy koreluje

s hromaděńım galaktocerebrozidu. Eletronopticky pod cyto-
plazmatickou membránou jsou zprohýbané tubulárńı inkluze.
V periferńıch nervech je segmentárńı demyelinizace.

(obr. )

9.4 Avitaminózy

Úvod

Charakteristické změny CNS se vyskytuj́ı u avitaminózy B1 a
B12. V patologii nervového systému jsou zahrnuty také nálezy
při jiných avitaminózách (A, B2, B6, C, E). Jejich popis však
přesahuje rámec výukového textu.

(obr. )

9.4.1 Avitaminóza B1
se klinicky projevuje jako Wernickeova encefalopatie (syn-
drom Wernick-Korsakoff, polioencephalitis haemorrhagica su-
perior) charakterizovaná poruchou paměti, psychózou, ataxii
a periferńı neuropatíı. Nejčastěǰśı př́ıčinou je chronický
etylismus, dále chronická onemocněńı gastrointestinálńıho
traktu, peptický vřed, karcinom žaludku, stavy spojené
s déle trvaj́ıćım zvraceńım, deficience při kachexii, otrava
metylalkoholem. U akutńıch — smrtelně konč́ıćıch př́ıpad̊u
dominuje nález hustě nakupných petechiálńıch hemoragíı
v mozkovém kmeni (corpora mammilaria, strop a stěny
III. komory, okoĺı akveduktu, spodina IV. komory, dále thala-
mus). Mikroskopicky nacháźıme proliferaci a dilataci kapilár,
perikapilárńı krváceńı a aktivaci glie. U chronických př́ıpad̊u
je vyznačena mı́rná atrofie k̊ury hemisfér a mozečku, de-
myelinizace pontu a corpus callosum. U chronického alko-
holismu vznikaj́ı změny podmı́něné avitaminózou B1 a změny
zp̊usobené insuficienćı jater při etylické hepatopatii a cirhóze.

(obr. )

9.4.2 Avitaminóza B12
je morfologicky charakterizována degeneraćı zadńıch sloupc̊u
mı́̌sńıch a laterálńıch kortikospinálńıch trakt̊u. Mikroskopicky
nacháźıme vakuolizaci myelinu i axon̊u, při dlouhém pr̊uběhu
demyelinizaci a ireverzibilńı rozpad axon̊u s následnou astro-
cytózou. Současně jsou postiženy periferńı nervy. Změny jsou
součást́ı nálezu u perniciózńı anemie a jiných onemocněńı, spo-
jených s poruchou metabolismu vitaminu B12.

(obr. )

9.5 Encefalopatie z exogenńıch př́ıčin

Úvod

Centrálńı i periferńı nervový systém může být poškozen
velkým množstv́ım chemických i fyzikálńıch vliv̊u. Do
nepřehledné skupiny neurotoxických látek patř́ı kovy,
pr̊umyslové chemikálie, rostlinné toxiny a léky. Toxický vliv
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hlińıku byl prokázán u progresivńı encefalopatie pacient̊u
s renálńı insuficienćı po dlouhodobé dialýze.

(obr. )

Mangan zp̊usobuje degenerativńı změny bazálńıch ganglíı a
parkinsonský syndrom u horńık̊u v manganových dolech.

(obr. )

Olovo (součást barviv a benzinových výpar̊u) p̊usob́ı toxicky
na neurony i na cévy CNS; vyvolává encefalopatie u malých
dět́ı a periferńı neuropatie.

(obr. )

Rtut’ v anorganické formě při pr̊umyslové intoxikaci může
podmı́nit progresivńı demenci; jako součást fungicid zp̊usobuje
mozečkovou degeneraci, poškozeńı optického nervu i periferńı
neuropatii; u dět́ı intoxikovaných matek vyvolá mikropoly-
gyrii.

(obr. )

Organofosfáty vedou při chronické intoxikaci k demyelinizaci.
Neurotoxicky p̊usob́ı cytostatika i antibiotika.

(obr. )

Ionizuj́ıćı zářeńı vede k poškozeńı cév a ke tkáňové ischemii.
Kombinovaná léčba nádor̊u s použit́ım rtg a methotrexatu
zp̊usobuje leukoencefalopatii s nálezem nepravidelných nekróz
v b́ılé hmotě.

(obr. )

Otrava kysličńıkem uhelnatým U rychle smrt́ıćıch otrav je
vyznačena pouze kongesce a kapilárńı krváceńı. Při přežit́ı
48 hodin jsou vytvořeny laminárńı nekrózy k̊ury, nekrózy
v rozsahu cornu Ammonis, symetrické nekrózy pallida, rozpad
myelinových pochev a nekrózy periventrikulárńı b́ılé hmoty.

(obr. )

Výčet toxických exogenńıch vliv̊u na CNS a popis vyvolaných
změn však přeshuje rámec výukového textu.

(obr. )

9.6 Poškozeńı mozku při hypoxii
K mozkové hypoxii docháźı při redukci pr̊utoku krve mozkovou
tkáńı (oligemie), při kompletńı zástavě mı́stńı cirkulace (is-
chemie), když je pr̊utok normálńı ale tenze kysĺıku v arteriálńı
krvi je sńıžena (hypoxie) a při chyběńı kysĺıku v alveolárńım
vzduchu (anoxie). V konkrétńıch hypoxických stavech se vždy
uplatňuj́ı alespoň dva z uvedených mechanismů. Proto je vedle
rámcového označeńı

”
hypoxické poškozeńı mozku“ (hypoxická

encefalopatie) už́ıváno často přesněǰśı označeńı
”
hypoxicko-

ischemické poškozeńı“ (hypoxicko-ischemická encefalopatie).
Zvláštńı formou anoxie je blokováńı respiračńıch enzymů při
otravě kyanidy (histotoxická anoxie).

(obr. )

Hypoxické poškozeńı mozkové tkáně může být zp̊usobeno
mı́stńımi poruchami cirkulace (arterioskleróza, arteriitidy,
trombembolie, trombóza, stlačeńı cévy nádorem a pod.), ne-
dostatečným syceńım krve kysĺıkem v plićıch (dušeńı, rozsáhlé
plicńı záněty, aspirace), centrálńımi poruchámi a krátkodobou
zástavou cirkulace (infarkt, myokarditidy, jiná onemocněńı
srdce, kolapsové a šokové stavy), oligemíı po větš́ıch ztrátách
krve.

(obr. )

Z neuron̊u jsou nejcitlivěǰśı neurony III., V. a VI. vrstvy
k̊ury, neurony CA1 sektoru hippocampu a Purkyňovy buňky.
Rozd́ılná citlivost neuron̊u je podmı́něna jejich r̊uznou

metabolickou aktivitou a také polohou ve vaskulárńım řečǐsti.
Předělové oblasti mezi terminálńımi větvemi velkých arteríı
jsou v podmı́nkách sńıženého pr̊utoku krve mozkem h̊uře
zásobené a jejich krevńı pr̊utok může být krátkodobě zcela za-
staven. Citlivost r̊uzných úsek k hypoxii se měńı v pr̊uběhu
intrauterinńıho vývoje mozku (viz hypoxická encefalopatie
novorozenc̊u).

(obr. )

Morfologické změny neuron̊u při hypoxii. Při krátkodobé hy-
poxii vzniká mikrovakuolizace cytoplazmy. Tato změna je
reverzibilńı. Při déle trvaj́ıćı hypoxii docháźı k ischemickým
změnám neuron̊u. Neurony svrášt’uj́ı, cytoplazma je nápadně
eozinofilńı, Nisslova substance miźı, jádro je zmenšené s ho-
mogenizovaným chromatinem. V daľśım vývoji cytoplazma ho-
mogenizuje a miźı, jádro svrášt’uje a rozpadá se (ischemické
změny neuronu).

(obr. )

Rozsah poškozeńı mozku při celkových hypoxických-
anoxických stavech záviśı na t́ıži hypoxie, době trváńı hypoxie
a na selektivńı vulnerabilitě mozkové tkáně. Nejcitlivěǰśı na
nedostatek kysĺıku jsou neurony, méně oligodendroglie, astro-
cyty a mesenchymálńı součásti mozku jsou nejodolněǰśı. Proto
docháźı při hypoxii velmi často k selektivńım nekrózám neu-
ron̊u (parciálńı nekróza), astrocyty ve stejných podmı́nkách
naopak hypertrofuj́ı a nahrazuj́ı zaniklé neurony. Při těžké
ischemii celé poškozené ložisko nekrotizuje. Nekrotické hmoty
jsou postupně fagocytovány histiocyty a aktivovanou mikroglíı
za vzniku úklidových (zrnéčkových) buněk. Větš́ı kompletńı
nekrózy se postupně přeměńı v pseudocystu obklopenou
úklidovými buňkami a hypertrofickou astroglíı.

(obr. )

9.7 Encefalopatie při jaterńıch chorobách
9.7.1 Hepatocerebrálńı syndrom
(hepatická encefalopatie) se může vyvinout u pacient̊u
s r̊uznými chorobami jater. Př́ıčinou je pravěpodobně zvýšená
hladina amoniaku v krvi, která interferuje s funkćı neuro-
transmiter̊u. Podobná encefalopatie se může vyvinout v ex-
perimentu při porto-caválńı anastomóze. V patomorfologii je
určuj́ıćım znakem nález Alzheimerových astrocyt̊u II. typu.
Maj́ı vodojasná jádra ledvinovitého tvaru s glykogenovou par-
tikuĺı. V optickém mikroskopu neńı cytoplazma zřetelná (nahá
jádra). Vyskytuj́ı se převážně v šedé hmotě bazálńıch ganglíı,
méně v k̊uře. Makroskopický nález na mozku je negativńı.

(obr. )

9.7.2 Wilsonova nemoc
(hepatolentikulárńı degenerace) je onemocněńı s autozomálně
recesivńı dědičnost́ı. Je podmı́něna vrozeným sńıžeńım hladiny
ceruloplazminu, který je přenašečem mědi. Ukládáńı mědi v ly-
zosomech hepatocyt̊u vede k velkouzlové jaterńı cirhóze, sle-
dované často hepatocelulárńım karcinomem. Ukládáńı mědi
v CNS poškozuje nejvýrazněji nucleus caudatus a putamen.
Obě jádra jsou již makroskopicky atrofická a nahnědlá. Změny
jsou i v k̊uře a jiných oblastech mozkové šedi. Mikroskopicky
je tkáň proř́ıdlá (spongiozńı), neurony zanikaj́ı, proliferuj́ı
kapiláry a astrocyty. Typickým znakem jsou Alzheimerovy
změny glie I. typu. Jde o hypertrofické astrocyty s hojnou cyto-
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plazmou a nepravidelnými jádry s hrubě uspořádaným chro-
matinem. V menš́ım počtu jsou zastoupeny i Alzheimerovy
změny glie I. typu. Mohou být př́ıtomny také Opalskiho
buňky s objemnou pěnitou cytoplazmou a malým centrálńım
jádrem. Jde pravděpodobně o degenerované neurony. Ukládáńı
mědi v rohovce vede ke vzniku periferńıho Keyser-Fleischerova
prstence. Neurologické př́ıznaky zač́ınaj́ı většinou v adoles-
centńım věku spasticitou a rigiditou a extrapyramidovými
syndromy. Pseudoskleróza Westphal-Strumpelova je pomalu
prob́ıhaj́ıćı formou Wilsonovy nemoci.

(obr. )

9.7.3 Reẙuv syndrom
se projevuje jako akutńı metabolické onemocněńı spojené
s jaterńı insuficienćı. Vzhledem k převážné koincidenci s vi-
rovými infekcemi ja uveden v kapitole encefalitid.

(obr. )

10 Patologie mozku novorozenc̊u

Karel Dvořák

Patomorfologické stavy mozku novorozenc̊u jsou výsledkem in-
terference patogenńıho činitele s aktuálńım vývojovým proce-
sem poškozené oblasti. Na konečné morfologii se pod́ıĺı reak-
tivńı a reparativńı změny v kombinaci s pokračováńım histo-
genetického vývoje. Význam podrobné znalosti intrauterinně
a perinatálně vzniklého poškozeńı mozku i vývojových vad
CNS značně vzrostl v posledńıch letech v souvislosti s rozvo-
jem intenzivńı péče o patologické novorozence i s rozvojem
prenatálńı ultrazvukové diagnostiky. Rezidua intrauterinńıho
a perinatálńıho poškozeńı CNS jsou komplikuj́ıćım faktorem
daľśıho vývoje d́ıtěte a tvoř́ı významnou součást pediatrie a
neurologie.

(obr. )

Vývoj CNS lze rozdělit na 5 obdob́ı:

(obr. )
• Obdob́ı dorzálńı indukce (3. – 4. intrauterinńı týden)
• Obdob́ı ventrálńı indukce (5. – 6. intrauterinńı týden)
• Obdob́ı neuroblastické — glioblastické proliferace (2. – 6.

intrauterinńı měśıc)
• Obdob́ı lokálńı buněčné diferenciace (od 5. in-

trauterinńıho měśıce, pokračováńı i postnatálně)
• Obdob́ı myelinizace (od 7. intrauterinńıho měśıce i post-

natálně)

Většinu nález̊u lze spolehlivě přǐradit k jednotlivým obdob́ım.

(obr. )

10.1 Vývojové vady CNS

Úvod

Malformace tvoř́ı 19 % př́ıčin perinatálńıho úmrt́ı novorozenc̊u,
z toho 50 – 70 % tvoř́ı vývojové vady CNS. Význam podrobné
znalosti vývojových vad vyrostl v souvislosti s prenatálńı ul-
trasonografickou diagnostikou.

(obr. )

Malformace může mı́t morfologický projev jen na centrálńım
nervovém systému; často jsou současně postiženy i systémy
jiné (k̊uže, kosti, svaly, parenchymatózńı orgány). V daľśım
textu jsou uvedeny charakteristické jednotky.

(obr. )

10.1.1 Vady vzniké v obdob́ı dorzálńı indukce

10.1.1.1 Cranioschisis totalis

je kompletńı defekt uzav́ıráńı nervové trubice. Neurokranium
chyb́ı, páteřńı kanál je částečně nebo úplně rozštěpen. Chyb́ı
mozek (anencefalie), obličejová část nasedá př́ımo na zkrácený
hrudńık. Oči jsou obráceny kraniálně (uranoskopie), lebečńı
bázi pokrývá cévnatá blána (area neurovasculosa) přecházej́ıćı
periferně v k̊uži. Anencefalie je defekt uzav́ıráńı mozkové
části neurálńı trubice. Sahá-li defekt až k foramen occipitrale
magnum, chyb́ı mozek celý. Konč́ı-li defekt před foramen je
vytvořena oblongata, pons, př́ıpadně i mozeček (merocrania,
meroanencephalia).

(obr. )

10.1.1.2 Encephalocele

je defekt v neurokraniu spojený s výhřezem plen a mozku.
Makroskopicky se jev́ı jako kulovitý útvar o pr̊uměru několika
cm, na povrchu je krytý k̊už́ı. Nejčastěji je umı́stěn v ok-
cipitálńı krajině, vzácně po stranách kalvy. Encefalocele
frontálńı oblasti se vyklenuje nad kořenem nosu nebo do nosńı
dutiny, kde imponuje jako nosńı polyp. Defektem se vyklenuje
tvrdá plena a část mozku, méně často jen tvrdá plena.

(obr. )

10.1.1.3 Rhachischisis

je defekt uzav́ıráńı páteřńıho kanálu; často je sdružená
s cranioschisou. Rozštěp páteře může být kompletńı nebo
ohraničený na krátký úsek. Ve středńı linii zad je pak žlábek
krytý cévnatou blánou (area medullovasculosa), přecházej́ıćı
v okraj́ıch do k̊uže. Ohraničená rhachischisis je součást́ı stav̊u
uvedených ve skupině spina bifida cystica.

(obr. )

10.1.1.4 Spina bifida cystica

Neurálńı trubice se uzav́ırá ve 3. intrauterinńım týdnu. V pro-
cesu uzav́ıráńı jsou zahrnuty ektodermálńı složky (mı́cha,
obaly, epidermis) a složky mezodermálńı (páteř a podkož́ı).
Při spina bifida cystica je defekt uzav́ıráńı vázán nejčastěji jen
na složky mezodermálńı. Vývoj mı́chy a obal̊u je však defek-
tem modifikován, neuroektodermálńı složky jsou tedy součást́ı
celkové malformace. Defekty jsou umı́stěné nejčastěji v lum-
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bosakrálńı oblasti páteře, cervikálńı a hrudńı defekt je vzácný.
Podle rozsahu defektu je rozlǐseno několik typ̊u.

(obr. )
• Meningocele: dura mater a arachnoidea tvoř́ı vak vyk-

lenutý do podkož́ı. Mı́cha má normálńı polohu nebo je
umı́stěna ve středńı části vaku.

• Myelomeningocele: mı́cha je umı́stěna ve vaku a
v ohraničeném úseku je spojena s povrchovým ektoder-
mem vaku. Vak může i nemuśı být pokryt epidermis.

• Hydromyelomeningocele: stav je podobný jako u
myelomeningocele, centrálńı mı́̌sńı kanál je však dila-
tován.

• Myelocystocele: mı́cha je v defektu přeměněna ve vrstvu
cévnaté nervové tkáně přecházej́ıćı periferně v k̊uži.
Ventrálně od této vrstvy je nahromaděna tekutina, která
celou oblast vyklenuje dorzálně. Při všech uvedených
formách docháźı k poruchám inervace v oblasti cauda
equina, útvary jsou snadno zranitelné a infikovatelné. In-
fekce z mı́̌sńıch plen přecháźı ascendentně v meningitidu,
meningoencefalitidu a v pyocefalus.

10.1.1.5 Samostatné malformace ḿıchy

jsou patrné až po otevřeńı páteřńıho kanálu.

(obr. )

Syringomyelie je oploštělá dutina obklopená glíı. Dutina
je uložená mimo kanál, může však s kanálem souviset.
Je pravděpodobné, že vzniká z hydromyelie ohraničeným
porušeńım ependymu a rozšǐreńım kanálu do b́ılé hmoty mı́chy.
Nejčastěǰśı je krčńı lokalizace. Dutina se zvětšuje zvolna, klin-
ické př́ıznaky se objevuj́ı až v dospělosti. Připoušt́ı se vznik
syringomyelie také na podkladě traumatu. Syringobulbie je
analogická dutina jako při syringomyelii uložená v prodloužené
mı́̌se. Neurologické př́ıznaky jsou r̊uzné podle lokalizace dutiny.

(obr. )

Hydromyelie: jde o perzistenci širokého centrálńıho kanálu
z embryonálńıho obdob́ı. Š́ı̌rka kanálu koĺısá od 1 do několika
mm, může být celková nebo ohraničená. Diastematomyelie:
mı́cha je v krátkém úseku zdvojená. Zdvojené úseky jsou
většinou oddělené kostěným septem. Při diplomyelii je mı́cha
zdvojená v celém rozsahu.

(obr. )

10.1.1.6 Malformace mozečku

jsou většinou součást́ı složitěǰśıch malformaćı mozku. Ageneze
je vzácná. Hypoplázie může postihovat mozeček celý nebo
jen jeho části (vermis, hemisféry); pravidelně je spojena s ab-
normálńı stavbou oblongaty a pontu.

(obr. )

10.1.2 Vady vzniklé v obdob́ı ventrálńı indukce

10.1.2.1 Holoprosencephalia

je vada s charakteristickou kombinaćı anomálie mozku a
obličejové části hlavy. Jde o vadu chromosomálńı, častěji
se vyskytuje u dět́ı diabetických matek. Telencefalon má
přibližně kulovitý tvar s jednou lehce podkovovitou komorou.
Corpus callosum, tracti olphactorii a tracti optici chyb́ı. Závity

jsou nepravidelné. Méně vyjádřená vada má částečně oddělené
2 hemisféry, někdy chyb́ı pouze tractus opticus a bulbus olfac-
torius nebo docháźı pouze k anomálii př́ıčných spojek telence-
fala.

(obr. )

V klinice je vod́ıtkem diagnózy anomálie obličejové části hlavy:
cyclopia má vytvořenu jen jednu očnici a jeden očńı bul-
bus, nosńı dutina chyb́ı, pod očnićı je proboscis (krátký kožńı
chobot připomı́naj́ıćı penis novorozence); očnice bĺızko sebe
má ethmocephalia (hypotelorismus), malá dutina nosńı je bez
septa; u premaxilárńı ageneze je hypotelorismus, plochý nos,
středńı rozštěp horńıho rtu a horńı čelisti.

(obr. )

10.1.2.2 Méně těžké faciálńı dysmorfie

jsou nevyhraněné anomálie jako hypotelorismus, hyperteloris-
mus, velmi plochý nos, unilaterálńı a bilaterálńı rozštěpy
obličeje.

(obr. )

10.1.3 Vady vzniklé v obdob́ı neuroblastické
proliferace

Úvod

Do skupiny poruch proliferace jsou řazeny vady vzniklé
sńıženou, nadměrnou nebo atypickou proliferaćı buněk
zárodečné vrstvy mozku nebo nezralé b́ılé či šedé hmoty. Do
skupiny patř́ı primárńı změny velikosti mozku (makrocephalus
a mikrocephalus) a stavy charakterizované nadměrnou prolif-
eraćı některé tkáňové složky (neurokutánńı syndromy).

(obr. )

10.1.3.1 Microcephalia vera

Mozek je proti normě zmenšený (zmenšeńı větš́ı, než 2
směrodatné odchylky od normy), všechny anatomické součásti
jsou však proporčně vytvořeny. Nejsou př́ıtomny žádné znaky
předchoźıho poškozeńı (stavy po zánětech, hypoxii, malfor-
mace). Předpokládaná doba vzniku je 2. – 4. intrauterinńı
měśıc. V klinickém obraze nejsou významné změny mo-
toriky, intelekt je pravidelně sńıžen. Některé př́ıpady vykazuj́ı
familiárńı výskyt, jiné jsou sporadické. V anamnéze pr̊uběhu
gravidity sporadických př́ıpad̊u může být zachycena etiolo-
gie (rtg vyšetřeńı matky před 20. týdnem gravidity, fenylke-
tonurie, použ́ıváńı antiepileptik, hyperavitaminóza A, virová
infekce, etylismus). Mikrocephalia vera je také součást́ı řady
chromozomálńıch syndromů.

(obr. )

10.1.3.2 Makrocephalia

je heterogenńı skupina se společným znakem velkého
mozku, který má všechny anatomické složky proporcionálně
vytvořeny.

(obr. )
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U familiárńı izolované makrocefalie (Sotos̊uv syndrom) má
zvětšený mozek poněkud rozš́ı̌rené komory. Klinicky je in-
teligence sńıžená. U cerebrálńıho gigantismu je macrocephalus
spojen s celkově akcelerovaným r̊ustem během dětstv́ı (velké
ruce, nohy, čelist, dolichocefalie, normálńı nebo lehce sńıžená
inteligence). U sporadických př́ıpad̊u je etiologie zcela nejasná.

(obr. )

10.1.4 Neurokutánńı syndromy
Úvod

Jde o úchylky histologické stavby tkáńı neuroektodermálńıho a
mezodermálńıho p̊uvodu. Klinicky je častým projevem slepota
a změny na k̊uži. Výskyt je většinou familiárńı, u novorozenc̊u
se manifestuj́ı jen vzácně. Z početných jednotek uvád́ıme
hlavńı představitele.

(obr. )

10.1.4.1 Tuberózńı skleróza

sdružuje anomálii mozku, k̊uže, śıtnice a jiných orgán̊u. Na
mozku jsou roztroušené nepravidelné tuhé uzly, často zřetelně
rozšǐruj́ıćı závity. Mohou být i mimo k̊uru, často jsou hojné
subependymálně. Jsou složeny z objemných buněk podobných
zduřelým astrocyt̊um s velkými, často přes sebe přeloženými
jádry. Tumoriformńı útvary velmi často kalcifikuj́ı. Podobné
změny mohou být na śıtnici. Ke kožńım projev̊um patř́ı vi-
tiligo, pigmentové skvrny a sebaceozńı adenomy. Nekonstantně
mohou tuberózńı sklerózu provázet srdečńı rhabdomyom, an-
giomyolipomy ledvin, cystóza ledvin, lymfangiom plic, a změny
na kostech). U jednotlivých př́ıpad̊u je vyznačena zpravidla jen
část změn, které se manifestuj́ı až v dospělosti.

(obr. )

10.1.4.2 Hippel-Lindauova choroba

je soubor nález̊u, k nimž patř́ı: angiomatóza retiny, heman-
giom mozečku a mozkového kmene umı́stěný často ve stěně
cystické dutiny, hemangiomy mı́chy, př́ıpadně na k̊uži trupu
a hlavy, vzácně v jiných orgánech. V pankreatu, játrech, led-
vinách, v pĺıćıch a v nadledvině mohou být cysty. Změny se
vyv́ıjej́ı postupně postnatálně, manifestace u novorozence je
vzácná.

(obr. )

10.1.4.3 Sturge Weber̊uv syndrom

je kombinace vaskulárńıch név̊u v oblasti senzitivńı větve
trigeminu, angiomy oka spojené s glaukomem, extenzivńı
vaskularizace mozkových plen s kalcifikacemi v cévách i
v přilehlé mozkové tkáni. V k̊uře může být mikropolygyrie.

(obr. )

10.1.5 Vady vzniklé v obdob́ı buněčné migrace

10.1.5.1 Mikrogyrie

Závity hemisfér jsou zmenšené a většinou nadpočetné. Změna
může postihovat celou hemisféru (např. u Arnold Chiariho
malformace), část laloku nebo jeden závit (gyrus tempo-
ralis superior u Downova syndromu). U mikropolygyrie jsou
závity velmi drobné, zcela nepravidelné, nahrazuj́ı drobné
úseky k̊ury, laloky nebo větš́ı část hemisfér. Mikropolygyrie
vzniká poškozeńım nezralé k̊ury v pr̊uběhu neuroblastické mi-
grace (infekćı, ischemíı, daľśı př́ıčiny). Mikroskopicky je k̊ura
4 vrstevná nebo zcela atypická. U status verrucosus deformis
jsou na k̊uře bradavčité útvary (ojedinělé nebo mnohočetné)
s atypickou stavbou povrchových vrstev k̊ury.

(obr. )

10.1.5.2 Heterotopie šedé hmoty

Ve hmotě b́ılé jsou nálezy samostatné nebo sdružené s jinými
vadami mozku. Jde o ložiska složená z buněčného ma-
teriálu určeného pro k̊uru, který byl zadržen subkortikálně,
často v okoĺı komor. Časté jsou u dět́ı matek, které už́ıvaly
v pr̊uběhu gravidity antiepileptika. Heterotopie mohou být
v nejr̊uzněǰśıch oblastech mozku, často tvoř́ı uzlovité formace.

(obr. )

10.1.5.3 Schisencefalie-porencefalie

Jsou př́ıčné nebo kruhovité defekty přepažuj́ıćı hemisféry,
mohou být symetrické. Vznikaj́ı defektem určitého úseku
zárodečné vrstvy nebo ohraničenou destrukćı nezralé hem-
isféry.

(obr. )

10.1.5.4 Agyrie a pachygyrie

Hemisféry jsou zmenšené s hrubými nepravidelnými závity
nebo je povrch hemisfér hladký. Součást́ı vady jsou i hetero-
topie šedé hmoty a daľśı změny mozku, dále vývojové vady
srdce, skeletu a ledvin. U Zellwegerova syndromu jsou na
mozku oblasti mikropolygyrie a pachygyrie, součást́ı vady je
jaterńı fibróza a cystóza ledvin. Obě posledńı vady jsou auto-
somálně recesivně dědičné, ojediněle jsou bez genetické vazby.

(obr. )

10.1.6 Skupina hydrocefalu
Hydrocefalus může být vytvořený hned při narozeńı, většinou
se však vyv́ıj́ı až postnatálně. Často je součást́ı složitěǰśıch mal-
formaćı CNS, následným stavem po intrauterinńı encefalitidě,
leptomeningitidě a intraventrikulárńım hematomu. V mech-
anismu vzniku se uplatňuje předevš́ım překážka v pasáži
likvoru na úrovni akveduktu (dilatovaná je III. komora a pos-
tranńı komory) a uzávěr foramina rhombencephali (dilatován
je celý komorový systém). Nesrostlé sutury kalvy dovoluj́ı pos-
tupné nar̊ustáńı objemu hydrocefalického mozku. Kosti lebečńı
nesr̊ustaj́ı, fontanely se rozšǐruj́ı. V pokročilých př́ıpadech je
v komorách několik litr̊u likvoru. Stěna hemisfér může být
ztenčelá na 1 mm.

(obr. )
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Hydrocephalus e vacuo vzniká rozš́ı̌reńım komor při úbytku
mozkové tkáně (po encefalitidách, hypoxických nekrózách, při
leukodystrofíıch).

(obr. )

Familiárńı hydrocefalus je vázaný na X chromozóm. Vzniká
vrozenou stenózou akveduktu nebo jeho rozštěpeńım na
několik komunikuj́ıćıch kanálk̊u.

(obr. )

Kongenitálńı komunikuj́ıćı hydrocefalus vzniká bez
anatomicky zjistitelné překážky. V př́ıčině se může up-
latnit hypersekrece, hyporezorbce, zvýšená viskozita likvoru.

(obr. )

Hydrocephalus externus je zvýšené nahromaděńı likvoru v sub-
arachnoidálńım prostoru. Může být difuzńı nebo ohraničený
ve formě subarachnoidálńıch cyst, vzniklých většinou na pod-
kladě pozánětlivých nebo posthemoragických sr̊ust̊u. Často je
př́ıčina nejasná.

(obr. )

10.1.6.1 Arnold-Chiariho malformace

Je častou malformaćı CNS; součást́ı vady je hydrocefalus. Po-
dle seskupeńı znak̊u je vada členěna do 4 typ̊u.

(obr. )

Typ I: mozečkové tonzily jsou posunuty do foramen occipitale
magnum, anomálie mı́chy chyb́ı nebo je minimálńı; hydroce-
falus se vyv́ıj́ı pozdě.

(obr. )

Typ II.: je nejčastěǰśı. Mozečkové tonzily jsou vstouplé do fora-
men okcipitale magnum, vermis může být jazykovitě protažený
až do oblasti krčńı mı́chy. Fossa cerebri posterior je zmenšená,
hydrocefalus zp̊usobuje stenóza akveduktu, na hemisférách
může být mikrogyrie.

(obr. )

Typ III.: je vytvořena cervikálńı spina bifida a celý mozeček
vystupuje cestou foramen occipitale magnum za vzniku mye-
locerebellomeningocele.

(obr. )

Typ IV.: fossa cerebri posterior je zmenšená, mozeček je hy-
poplastický.

(obr. )

10.1.6.2 Dandy-Walkerova malformace

Klinika

Dominuje v klinice většinou jako hydrocefalus. Vermis cere-
belli částečně nebo zcela chyb́ı, strop IV. komory je cysticky
vyklenutý. Daľśı anomalie jsou nekonstantńı (chyběńı corpus
callosum, abnormity závit̊u, heterotopie šedé hmoty ve hmotě
b́ılé). Postižeńı se mohou dož́ıt druhého decenia.

(obr. )

10.1.7 Poškozeńı mozku v procesu buněčné
diferenciace a myelinizace

Od 5. intrauterinńıho měśıce jsou všechny anatomické součásti
mozku zřetelně vytvořeny. Poškozeńı se projevuje regresivńımi
změnami a následným gliovým zjizveńım. Každé poškozeńı
modifikuje také proces myelinizace, která se však rozv́ıj́ı
převážně až postnatálně. Metabolická onemocněńı a záněty,
které interferuj́ı s procesem myelinizace jsou uvedena až
v př́ıslušných kapitolách.

(obr. )

10.2 Perinatálńı trauma CNS a nitrolebńı
krváceńı

Úvod

Porod je pro novorozence vždy spojen s nebezpeč́ım traumatu
hlavy a páteře. Př́ıčinou bývá nepoměr mezi velikost́ı hlavy
a š́ı̌rkou porodńıch cest, patologická poloha plodu v děloze,
použit́ı vybavovaćıch klešt́ı a daľśı faktory. Při poraněńı hlavy
vzniká řada typických stav̊u:

(obr. )

Porodńı nádor (caput succedaneum) je nahromaděńı serózně
hemoragického transudátu mezi galea aponeurotica a pe-
riostem. Jev́ı se jako zduřeńı k̊uže a podkož́ı, pr̊uměr kolem
6 cm. Vzniká v mı́stě naléháńı hlavy na rozv́ıjej́ıćı se děložńı
č́ıpek. Při patologické poloze plodu může být porodńı nádor
v jiné poloze. Zduřeńı miźı do 24 hod. po porodu.

(obr. )

Kefalhematom je subperiostálńı hematom nad konvexitou
plochých lebečńıch kost́ı. Velikost koĺısá od 1 cm do velikosti
tenisového mı́čku. Zduřeńı nepřesahuje okraje postižené kosti.

(obr. )

Indentace lebečńı kosti je vtlačeńı pružné ploché lebečńı kosti
novorozence (efekt pingpongového mı́čku). Pr̊uměr je 3 – 4 cm,
na vnitřńı straně kosti bývá prasklina.

(obr. )

Fraktury plochých kost́ı maj́ı tvar štěrbin běž́ıćıch radiálně a
periferně od vyvýšené části kosti. Častá je kombinace s kefal-
hematomem.

(obr. )

Osteodiastáza okcipitálńı kosti U novorozence je okcipitálńı
kost složena ze 4 část́ı spojených synchondrózou. Posunem
v synchondróze může doj́ıt k natržeńı sinus transversus i
k poškozeńı mozkového kmene. Častá je u porodu koncem
pánevńım.

(obr. )

Deformace hlavičky. Přibližně kulovitý tvar hlavičky zralého
plodu se postupem porodńımi cestami válcovitě poněkud
prodlužuje. Při úzkých porodńıch cestách je deformace
nadměrná, okraje plochých kost́ı se přes sebe přesouvaj́ı a
mozek je tlakově deformován př́ıpadně zhmožděn. Venózńı
spojka vén pia mater se sinusy tvrdé pleny mohou být
přetrženy, mohou vznikat trhliny falx, tentoria a věťśıch cév.
Trhliny tentoria jsou častěǰśı. Mohou zasahovat do sinus̊u,
otevř́ıt sinus tvrdé pleny, vzácně zasahuj́ı až do Galenovy
vény s následným objemným hematomem. Hematomy jsou
uloženy v subarachnoidálńım prostoru. Jde většinou o ploché
výlevy, mohou přej́ıt v subdurálńı chronický hematom. Klin-
icky je nejzávažněǰśı krváceńı z Galenovy vény a krváceńı pod
tentorium, kde i malé hematomy tlač́ı na oblongatu, pons a
mozkový kmen a bývaj́ı často fatálńı. Nad konvexitou se ploché
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hematomy vstřebávaj́ı bez následk̊u.

(obr. )

10.2.1 Subarachnoidálńı krváceńı
Ve tvaru drobných ložisek o pr̊uměru 1 – 10 mm je pr̊uvodńım
znakem hypoxické encefalopatie a sepse. Objemné subarach-
noidálńı hematomy v cisternách jsou součást́ı objemných ko-
morových hematomů.

(obr. )

10.2.2 Krváceńı do mozkových komor
je častým nálezem u nezralých novorozenc̊u. V typ-
ických př́ıpadech je komorový systém vyplněn koagulo-
vanou krv́ı (haemocephalus internus completus), výlev krve
pokračuje cestou foramina rhombencephali do subarach-
noidálńıho prostoru. Častěji je krv́ı vyplněna jen jedna
postranńı komora. Zdrojem hematomu je většinou prasklý
subependymálńı hematom uložený v buněčné periven-
trikulárńı zárodečné vrstvě. Hojné kapiláry zárodečné vrstvy
při hypoxii praskaj́ı, spojováńım perikapilárńıch hematomů
vzniká objemný hematom často o pr̊uměru 1 – 2 cm vyklenuj́ıćı
se do komory. Po prasknut́ı ependymu pokračuje výlev do
komor. Vzácně je zdrojem krváceńı plexus chorioideus nebo
větš́ı př́ıtok Galenovy vény. Hematom může dilatovat komory
a pokračovat do b́ılé hmoty. Ucpáńım mokovodu vzniká akutńı
hydrocefalus, organizaćı koagula chronický hydrocefalus. Mor-
fologickým předpokladem hematomů je existence objemné ger-
minativńı vrstvy v mozku nezralých novorozenc̊u. U zralých
novorozenc̊u jsou komorové hematomy zcela výjmečné.

(obr. )

10.2.3 Poraněńı mı́chy a mozkového kmene
je vždy součást́ı poraněńı páteře. Nejčastěǰśı změnou v okoĺı
mı́chy je epidurálńı hematom. Je-li objemný může poškodit
mı́chu a být zdrojem dechových pot́ıž́ı novorozence. K mechan-
ickému poškozeńı mı́chy docháźı při násilné trakci při nepos-
tupuj́ıćım porodu a po použit́ı klešt́ı.

(obr. )

10.3 Hypoxicko ischemická encefalopatie
novorozenc̊u (HIE)

Úvod

HIE je nejčastěǰśım patologickým nálezem v mozku
novorozenc̊u. Vzniká intrauterinně, intra partum i post-
natálně. Pod́ıĺı se výrazně na procentu úmrt́ı novorozenc̊u a
na nejr̊uzněǰśıch formách psychických a motorických poškozeńı
dět́ı.

(obr. )

Etiologie

Vzniká z řady př́ıčin: předčasné odlučováńı placenty, komp-
rese pupečńıku, nepostupuj́ıćı porod, porodńı trauma CNS,
vývojové anomálie horńıch cest dýchaćıch, nadměrná aspirace
plodové vody, pneumotorax, vrozená bráničńı hernie, tracheo-
ezofageálńı ṕı̌stěl, adnátńı pneumonie a daľśı faktory, uváděné
jako př́ıčiny časného asfyktického syndromu novorozenc̊u.

(obr. )

Patogeneza

Experimentálně bylo zjǐstěno, že v mechanismu poškozeńı CNS
se uplatňuje vždy současně hypoxemie (sńıžeńı tenze kysĺıku
v arteriálńı krvi) i ischemie (sńıžeńı krevńıho pr̊utoku). Při
celkové hypoxemii dojde k cirkulačńımu kolapsu, spojenému
s poklesem arteriálńıho tlaku. Pr̊utok krve chudé na kysĺık
může v předělových oblastech mozku klesnout přechodně na
nulu. Předělové oblasati jsou úseky mozku zásobené kon-
covými větvemi dvou, př́ıpadně tř́ı arteríı. Pro vznik HIE
je významná existence předělových oblast́ı: korová předělová
oblast mezi arteria cerebralis anterior, media a posterior. Má
tvar podkovovitého pruhu běž́ıćıho po konvexitě parasagitálně
z frontálńıho laloku přes parietálńı lalok do temporálńıho.
předělová oblast v b́ılé hmotě mezi centripetálńımi a cen-
trifugálńımi arteriolami. Je uložena ve vzdálenosti 0,5 – 1,5 cm
od úhlu postranńıch komor.

(obr. )

V poškozených oblastech vznikaj́ı regresivńı změny vedoućı až
k nekróze. Akutńı změny jsou sledovány gliovou reakćı, která
později celou změnu stabilizuje. Změny při HIE vzniklé na pod-
kladě asfyxie spojené s cirkulačńım kolapsem jsou převážně
souměrné, nejv́ıce vyznačené v parasagitálńı předělové oblasti.
Změny při sńıžeńı pr̊utoku jednou arteríı (po trombózách ne-
jasné etiologie, po meningitidách, meningoencefalitidách) jsou
vytvořené v jej́ım povod́ı. U zralých novorozenc̊u je častěji
poškozena mozková k̊ura než b́ılá hmota, u nezralých naopak
dominuje poškozeńı b́ılé hmoty hemisfér. Při těžké akutńı
HIE je postižen hlavně mozkový kmen, při prolongované hy-
poxii hlavně hemisféry. Mikroskopicky po lehké hypoxii vzniká
edém, při těžké hypoxii ischemické nekrózy neuron̊u a axon̊u,
zduřeńı a rozpad astrocyt̊u. Poškozeńı glie v b́ılé hmotě vede
k deficitu myelinizace. Nekrotické součásti tkáně jsou odkl-
izeny fagocytózou (vznik zrnéčkových buněk), a nahrazeny as-
troglíı. Po větš́ıch nekrózách vznikaj́ı psedocysty lemované as-
troglíı.

(obr. )

10.3.1 Poškozeńı mozkové k̊ury při HIE
Poškozeńı mozkové k̊ury při HIE je vyznačeno hlavně u zralých
novorozenc̊u. Zralá k̊ura je náročná na př́ısun kysĺıku. Typ-
ické jsou laminárńı nekrózy III. – V. vrstvy, kde neurony maj́ı
vysokou metabolickou aktivitu. Fokálńı nekrózy jsou časté
v předělové oblasti spodńı části mozkových rýh. Kompletńı
nekrózy postihuj́ı k̊uru v celé výšce. Po nekrózách nastupuje
reparativńı astrocytóza, závity jsou úzké a nepravidelné (ule-
gyrie).

(obr. )
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10.3.2 Poškozeńı b́ılé hmoty při HIE
Nejtypičtěǰśı změnou jsou periventrikulárńı leukomalacie. Jde
o drobné proužkovité infarkty rozložené v okoĺı postranńıch
komor asi 0,5 cm od stěny. Jsou uloženy v předělové oblasti
mezi centripetálńımi a centrifugálńımi arteriemi b́ılé hmoty.
Maximum je v okoĺı foramen Monroi a v okoĺı okcipitálńıho
rohu postranńı komory. Mohou být mnohočetné a rozložené ve
větš́ı části b́ılé hmoty hemisfér. Drobné nekrózy se hoj́ı gliovou
jizvou, po větš́ıch z̊ustávaj́ı pseudocysty. Nekrózy jsou těžkou
formou hypoxického poškozeńı (gradus III.). Při mı́rněǰśı hy-
poxii je selektivně postižená část glie a menš́ı počet axon̊u, po
zhojeńı docháźı k hypoplázii b́ılé hmoty. Mı́rná hypoxie vede
pouze k edému b́ılé hmoty (gradus I.), změna je reverzibilńı.

(obr. )

10.3.3 Poškozeńı bazálńıch ganglíı
Poškozeńı bazálńıch ganglíı (thalamu, striata, globus pallidus)
je většinou souběžné s poškozeńım k̊ury. Nekrózy se hoj́ı as-
trogliovou jizvou s atypickou myelinizaćı nervových vláken
a výběžk̊u astroglie. Makroskopicky jsou poškozené oblasti
zmenšené a nepravidelně mramorované (status marmoratus).

(obr. )

10.3.4 Poškozeńı mozkového kmene, mozečku a
mı́chy

Poškozeńı mozkového kmene, mozečku a mı́chy přicháźı
souběžně s větš́ımi změnami k̊ury a podkoř́ı. Selektivně
hypoxické poškozeńı vzniká po jednorázové těžké asfyk-
tické př́ıhodě, spojené s krátkodobou zástavou srdečńı akce.
Část neuron̊u v pons, v oblongatě, v nucleus niger a
v jádrech lamina quadrigemina vykazuje regresi a nekrózy.
Přežije-li novorozenec, následuje astroglióza, mozkový kmen
je zmenšený, tuhý. Ischemické poškozeńı neuron̊u mı́chy
vzniká při zástavě srdečńı. V mozečku je na hypoxii citlivěǰśı
granulárńı vrstva, než vrstva Purkyňových buněk. Nekrózy
vznikaj́ı jako součást celkové hypoxie, dále při kompresi ver-
tebrálńıch arteríı při extremńıch polohách hlavičky během
porodu.

(obr. )

10.3.5 Pontosubikulárńı nekrózy
Pontosubikulárńı nekrózy souvisej́ı s HIE nepř́ımo. Vznikaj́ı
vlivem terapeutické hyperoxie při léčeńı hypoxických stav̊u.
Jde o selektivńı nekrózy neuron̊u bazálńıch jader pontu a
subikula. Po zhojeńı vzniká glióza.

(obr. )

10.3.6 Fokálńı a multifokálńı
hypoxicko-ischemické změny

Fokálńı a multifokálńı hypoxicko-ischemické změny vznikaj́ı
při uzávěru jednotlivých mozkových arteríı. V úvod́ı př́ıslušné

arterie vzniká nekróza typu infarktu s následnou tvorbou
pseudocysty. Rozsah změn záviśı na velikosti uzavřených cév
(od drobných fokus̊u 1 – 5 mm až po př́ıpadné postižeńı
celého laloku. Př́ıčiny uzávěru jsou prenatálńı i postnatálńı
(isoimunńı trombocytopenie, embolie z placenty, trombem-
bolie z uzav́ıraj́ıćıho se ductus arteriosus, disseminovaná in-
travaskulárńı koagulace, trombózy při leptomeningitidě).

(obr. )

10.3.7 Pozdńı následky hypoxicko-ischemické
encefalopatie

Daľśı vývoj dět́ı, které přežily perinatálńı HIE, záviśı na
rozsahu a topografii akutńıho poškozeńı. Po zhojeńı akutńı
fáze vznikaj́ı chronické stavy imponuj́ıćı jako psychomo-
torická retardace. S klinickými nálezy koreluj́ı následuj́ıćı mor-
fologické stavy: Minimálńı mozkové léze nemaj́ı spolehlivě
vymezenou morfologii. Při soustavném vyšetřováńı mozk̊u
lze naj́ıt v k̊uře až ve 25 % drobné gliové jizvy nebo
fokálńı poruchy laminace a drobné astrogliové jizvy v b́ılé
hmotě. Ulegyrie jsou p̊uvodně normálně vytvořené závity,
které byly sekundárně nepravidelně zprohýbané a zúžené.
Změna může být vyznačena na jednotlivých závitech, může
však postihovat i větš́ı část povrchu hemisfér. Častá je
ulegyrie v parasagitálńı předělové oblasti. Neurony jsou
vymizelé, závity jsou přeměněné v gliofibrózńı jizvu. Hydra-
nencefalie: jedna nebo obě hemisféry jsou nahrazeny tenkou
gliomezenchymálńı vrstvou. Vzniká po rozsáhlé destrukci
hemisfér nezralého mozku. Hypoplázie b́ılé hmoty je difuzńı
zmenšeńı objemu b́ılé hmoty. Vzniká po celkové prolongo-
vané hypoxii nezralých novorozenc̊u následkem mnohočetných
fokálńıch nekróz a difuzńıho poškozeńı nezralé glie. Pseudo-
cysty vznikaj́ı po zhojeńı větš́ıch nekróz; solitárńı po uzávěru
jedné arterie, mnohočetné jsou podkladem multifokálńı cy-
stické encefalopatie. Hemisféry, př́ıpadně i bazálńı ganglia, jsou
prostoupeny četnými nepravidelnými, často navzálem komu-
nikuj́ıćımi dutinkami oddělenými septy z gliofibrózńı tkáně.
Neurony jsou vymizelé. Jde o následek těžké difuzńı hypoxie
nebo o následek uzávěru mnohočetných cév.

(obr. )

10.4 Jádrový ikterus (hyperbilirubinemická
encefalopatie)

Jádrový ikterus vzniká při zvýšeńı hladiny bilirubinu nad
cca 500µmol/l. Nejčastěǰśı př́ıčinou je hemolytická anemie při
fetálńı erytroblastóze. Disponuj́ıćımi faktory je nezralost, hy-
poxie, acidóza, sepse. Při sepsi a při hypoxii může vzniknout
jádrový ikterus i při nižš́ı hladině bilirubinu.

(obr. )

Makroskopicky je žlutě zbarvena pars pallida, n. subthalami-
cus, cornu Ammonis, méně thalamus a striatum. Zbarveńı je
symetrické, vynechává mozkovou k̊uru a b́ılou hmotu. Zbar-
veńı zp̊usobuje nekonjugovaný bilirubin, který prošel hemo-
cefalickou bariérou a p̊usobil cytotoxicky na neurony. Akutńı
poškozeńı je sledováno nekrózou neuron̊u, makrofágovou reakćı
a astrocytózou.

(obr. )
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11 Mozkové nádory

Karel Dvořák

Úvod

Nádory CNS lze tř́ıdit z několika hledisek. Topografický as-
pekt rozlǐsuje nádory supratentoriálńı, nádory oblasti incis-
sura tentorii, nádory infratentoriálńı, nádory oblasti foramen
magnum a nádory mı́chy. Topografické tř́ıděńı má převážně
klinický význam.

(obr. )

Podle histogenetického p̊uvodu lze nádory CNS rozdělit na
3 velké skupiny:

(obr. )
• primárńı intrakraniálńı nádory vycházej́ıćı z parenchy-

mových (neuroektodermálńıch) buněk mozku.
• primárńı intrakraniálńı nádory z jiných buněk (ne-

parenchymových)
• metastatické nádory

Převážná část mozkových nádor̊u je složena z buněk
podobných glii a neuron̊um a z buněk podobných jejich histo-
genetickým formám.

(obr. )

11.1 Histogeneze mozkových hemisfér
Úvod

zač́ıná vytvořeńım v́ıceřadého neuroepitelu, který se v daľśım
vývoji diferencuje v radiálńı glii, nezralý ependym a germi-
nativńı vrstvu, uloženou nad ependymem. Buňky germina-
tivńı vrstvy jsou hustě seskupené, svým kulatým jádrem a
nepatrným množstv́ım cytoplazmy připomı́naj́ı malý lymfo-
cyt. Neuroepitel a germinativńı vrstva produkuj́ı až do konce
4. intrauterinńıho měśıce převážně neuroblasty, později pouze
glii. Novotvořené buňky migruj́ı podél vláken radiálńı glie do
kortikálńı ploténky. Po opuštěńı germinativńı vrstvy se neu-
roblasty již neděĺı, pouze vyzrávaj́ı v diferencovaný neuron
s početnými dendrity.

(obr. )

Glioblasty se děĺı i mimo germinativńı vrstvu. Produkuj́ı as-
troblasty (maj́ı již výběžky) a oligodendroblasty. Astroblast
se produkćı výběžk̊u a cytoplazmatických gliofibril diferen-
cuje v astrocyt. Mitotická aktivita zralého astrocytu je ńızká.
Druhým zdrojem astrocyt̊u je radiálńı glie, která transformuje
v astrocyt koncem fetálńıho obdob́ı.

(obr. )

Oligodendroblast má objemnou světlou cytoplazmu bez
výběžk̊u. Děĺı se a vytvář́ı světlý oligodendrocyt s objemnou
cytoplazmou, který již bez mitózy vyzrává přes středně zbar-
vený oligodendrocyt ve tmavý oligodendrocyt. Podle nověǰśıch
studíı se oligodendroblast odštěpuje od astrocytové řady na
úrovni astroblastu.

(obr. )

Mikroglie je mezenchymálńıho p̊uvodu. Vzniká z krevńıch his-
tiocyt̊u, které v embryonálńım vývoji vstupuj́ı do kontaktu
s vyv́ıjej́ıćı se mozkovou tkáńı. Za zdroj některých mozkových
nádor̊u jsou považovány skupiny nezralých buněk, které se
v r̊uzném množstv́ı běžně vyskytuj́ı v okoĺı komor ale i v jiných
částech CNS.

(obr. )

Histogenetická řada glie tvoř́ı navzájem souvisej́ıćı vývojovou
řadu; nepřekvapuje nás proto, že v neuroektodermálńıch
nádorech jednoho typu se vyskytuj́ı také buňky jiného typu.
Na př́ıklad v astrocytomu mohou být buňky ependymálńıho
typu, buňky typu oligodendroglie, př́ıpadně i buňky neu-
ronového typu.

(obr. )

V našem textu se přidrž́ıme kombinovaného děleńı podle his-
togenetického p̊uvodu a histologické stavby, čleńıćı nádory do
těchto skupin:

(obr. )
• nádory z vývojové řady glie (gliomy)
• nádory z vývojové řady neuron̊u (meduloblastom, neurob-

lastom, gangliogliom)
• metastatické nádory mozku
• nádory mozkových plen (meningomy, cholesteatom, cir-

soidńı hemangiom, metastatické nádory a daľśı)
• jiné nádory mozku

11.2 Nádory odvozené z histogenetické
řady glie, gliomy

Úvod

Některé gliomy jsou složeny z buněk velmi podobným normálńı
glii (astrocytom, oligodendrogliom, ependymom). Rostou po-
malu, jsou svým morfologickým charakterem benigńı. Jiné
gliomy vykazuj́ı buněčnou polymorfii; jsou nezralými, ma-
ligńımi variantami zralých nádor̊u a rostou destruktivně.
Gliové nádory nemaj́ı žádné pouzdro, i zralé formy jsou tedy
invazivńı. Gliové nádory, až na mimořádné výjimky, nemetas-
tazuj́ı mimo CNS. Mohou však tvořit implantačńı metastázy
likvorovými cestami. Pojem benignity a malignity je u všech
mozkových nádor̊u problematický. Růstem v uzavřené dutině
lebńı vedou ke zvýšeńı intrakraniálńıho tlaku a k tlakovým
změnám přilehlé mozkové tkáně. Prognosticky jsou tedy ma-
ligńı.

(obr. )

11.2.1 Astrocytom
ve zralé variantě tvoř́ı 25 – 30 % gliomů. Vyskytuje se ve
všech věkových skupinách a ve všech topografických oblastech
CNS. Může být ohraničený i zcela neohraničený, většinou je
tužš́ı konzistence než okolńı mozková tkáň. Barva je bělošedá
nebo šedor̊užová. Velikost nádorových formaćı je od několika
cm až po rozsáhlou infiltraci větš́ı části hemisféry. Často
pror̊ustá komisurami do druhé poloviny mozku, ve větš́ıch tu-
morech mohou být pseudocysty. Hranice nádorového infiltrátu
s okoĺım může být ostrá nebo nezřetelná, př́ıpadně nádor pros-
tupuje mozkovou tkáň difuzně.

(obr. )

Růst je pomalý, po operačńım vyjmut́ı často recidivuje.
Mikroskopicky je složen z astrocyt̊u podobných normálńı
vláknité a plazmatické astroglii, četné jsou vřetenité formy
s hojnými výběžky. U dospělých roste nejčastěji v hemisférách,
je málo ohraničený nebo infiltruje mozkovou tkáň difuzně. Při
difuzńı gliomatóze je nádorem prostoupen téměř celý mozek.
Astrocytom v okoĺı III. komory, v chiasma a ve fasciculus op-
ticus je častěǰśı u dět́ı; astrocytomy mozečku rovněž u dět́ı a u
adolescent̊u. V mı́̌se je nejčastěji infiltrována cervikálńı oblast.
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(obr. )

Zvláštńı formy astrocytomu jsou:

(obr. )

Anaplastické astrocytomy vykazuj́ı mikroskopickou polymor-
fii a výraznou mitotickou aktivitu, mohou tvořit implantačńı
metastázy likvorovými cestami. Konzistence je většinou
měkká, kapiláry hojné. Existuj́ı méně diferencované varianty
vytvářej́ıćı postupnou řadu směrem k multiformńımu glioblas-
tomu. Některé astrocytomy mohou mı́t značně polymorfńı
stavbu (astrocytomy gigantocelulárńı, monstrocelulárńı).

(obr. )

Astroblastom je rychleji rostoućı astrocytom složený
z protáhlých buněk s výrazným angiotropismem. Výběžky
nádorových buněk vytvářej́ı kolem cév bezbuněčné

”
manžety“.

(obr. )

Gemistocytárńı astrocytom je složen převážně z nádorových as-
trocyt̊u s nápadně objemnou cytoplazmou. Topografie i klinika
je však shodná se základńı formou astrocytomu.

(obr. )

Polárńı spongioblastom je méně častá, zvláštńı forma astro-
cytomu. Zač́ıná v dětském věku a roste velmi pomalu; klin-
ické projevy se mohou objevit až v dospělosti. Nacháźı se
subependymálně v okoĺı III. a IV. komory, kde vytvář́ı většinou
dobře ohraničené nádory tužš́ı konzistence. Častou lokalizaćı
jsou oblasti s hustě seskupenými nervovými trakty (fasciculus
opticus, chiasma opticum, corpus callosum, pons, mozeček),
které nádor prostupuje infiltrativně, aniž př́ılǐs poškozuje
pr̊uběh axon̊u. Může infiltrovat i rozsáhlé oblasti mozku
včetně mozkových plen (gliosis cerebri diffusa). Může provázet
Recklinhgausenovu neurofibromatózu (centrálńı neurofibro-
matóza). Mikroskopicky je složen z unipolárńıch a bipolárńıch
protáhlých buněk uspořádaných do svazk̊u oddělených malým
množstv́ım fibrovaskulárńıho stromatu. Jádra nádorových
buněk se řad́ı paralelně a palisádovitě, podobně jako v neurile-
momu. Jindy je uspořádáńı podobné pravidelnému astrocy-
tomu. V některých nádorech jsou značné jaderné monstrozity
a atypie, mitózy jsou však zcela výjimečné, což odpov́ıdá po-
malému r̊ustu nádoru.

(obr. )

11.2.2 Multiformńı glioblastom
tvoř́ı 20 – 30 % všech gliomů, 50 % všech gliomů dospělých a
90 % gliomů u osob starš́ıch 60 let. U dět́ı je vzácný. Jde o
gliom s extrémńı buněčnou dediferenciaćı. Roste expanzivně ve
tvaru nepřesně ohraničené tkáně měkké konzistence. Často je
ložiskovitě prokrvácený a nekrotický. Vedle dosti ohraničených
uzl̊u roste také infiltrativně s invaźı do plen, do ependymu a
přes komisury do druhostranné hemisféry. Topografie výskytu
je podobná jako u astrocytomu, r̊ust je však rychlý, většina
nemocných umı́rá do 6 měśıc̊u od prvńıch klinických př́ıznak̊u.
Vzácně metastázuje mimo dutinu lebńı.

(obr. )

Histologie

Mikroskopicky je nápadně buněčný, buňky jsou převážně
vřetenité a charakteristicky palisádovitě řazené v okoĺı nekróz.
Četné buňky jsou objemné, s monstrozńımi, nepravidelně
laločnatými jádry, mitotická aktivita je obvykle vysoká.
S polymorfíı může úsekovitě kontrastovat pravidelněǰśı
uspořádáńı podobné astrocytomu nebo jiným gliomům. Název
multiformńı glioblastom je proto dosti výstižný. Podle
některých autor̊u nejde o samostatnou jednotku, nýbrž o ded-

iferencovanou, vysoce maligńı variantu jiných gliomů.

(obr. )

11.2.3 Ependymom
tvoř́ı 5 % všech gliomů. Vyr̊ustá ze stěny komorového systému
a z ependymálńıch odštěp̊u uložených subependymálně.
Je častěǰśı u osob do 30 let. U dět́ı vyr̊ustá převážně
v okoĺı IV. komory. Ependymom je nejčastěǰśım gliomem
mı́chy. Makroskopicky je většinou ohraničený, na řezu zrnitý,
značná cévnatost podmiňuje r̊užové zbarveńı. Mikroskopicky
je složen z buněk podobných ependymu. Buňky jsou vřetenité
s dlouhými výběžky. V sousedstv́ı cév tvoř́ı soubor výběžk̊u
nádorových buněk cirkulárńı vláknitou bezjadernou vrstvu
(pseudorozety). Mı́sty buňky obklopuj́ı drobné dutinky (roze-
tovité útvary) s blepharoplastem na volném povrchu buňky.

(obr. )

Zvláštńı formou ependymu je papilom chorioidálńıho plexu.
Prominuje ve tvaru okrouhlé papilárńı formace do komory.
Papily jsou bohatě členěné, maj́ı ř́ıdké vazivové stroma.
Na povrchu jsou buňky podobné normálńımu epitelu chori-
oidálńıho plexu. Je častý u dět́ı, bývá př́ıčinou hydrocefalu.

(obr. )

Vzácnou formou ependymomu je myxopapilárńı ependymom
vyr̊ustaj́ıćı z filum terminale. Papily maj́ı gelatinozńı stroma
pokryté kuboidńım epitelem.

(obr. )

Anaplastický ependymom je mitoticky aktivńı, buňky jsou cy-
tologicky polymorfńı, v nádoru jsou nekrózy a hemoragie.

(obr. )

11.2.4 Oligodendrogliom
tvoř́ı 2 – 6 % gliomů. Roste velmi pomalu, často několik
let. Vyskytuje se mezi 20. – 50. rokem, nejčastěji kolem
30 let. Roste převážně ve frontálńıch laloćıch, kde tvoř́ı
solidńı šedor̊užové, často kalcifikované sférické masy. Kalci-
fikace může být patrná na rentgenovém sńımku. Méně častý
je v mozečku, v mı́̌se a v optickém nervu. Nádor je složen
z hustě seskupených, uniformńıch, přibližně kulatých buněk
se světlou cytoplazmou. Buňky jsou seskupené do hńızd a
pruh̊u oddělených malým množstv́ım vláknitých struktur.
Buňky jsou velmi podobné světlým nezralým oligodendro-
cyt̊um normálńı vývojové řady. Krátké výběžky jsou patrné
jen po znázorněńı speciálńımi metodami. V některých oligo-
dendrogliomech jsou úseky buněk typu astrocytomu, což kore-
luje s histogenetickým nálezem společného prekurzora astro-
cytu i oligodendrocytu. Větš́ı buněčná polymorfie je v oligo-
dendrogliomu vzácná.

(obr. )

11.3 Nádory odvozené z histogenetické
řady neuron̊u
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11.3.1 Meduloblastom
je nejčastěǰśı mozkový nádor dět́ı v obdob́ı od narozeńı do
15 let, s maximem výskytu v 9 letech; u dospělých je vzácný.
Nejčastěji vyr̊ustá v oblasti vermis cerebelli a ve stropu IV. ko-
mory. Je vysoce maligńı, tvoř́ı křehkou hmotu bělošedavé
barvy. Roste expanzivně a infiltrativně, často vyplňuje celou
IV. komoru a zp̊usobuje hydrocefalus, vr̊ustá do plen a vniká
do subarachnoidálńıho prostoru. Nad hemisférami může in-
filtrát tvořit vrstvu makroskopicky velmi podobnou hnisavé
leptomeningitidě. Může obalovat celou mı́chu a postupovat až
do oblasti cauda equina.

(obr. )

Mikroskopicky se skládá z drobných kulatých nebo protáhlých
buněk s výběžkem (podobných řepě). Mitotická aktivita je
pravidelně vysoká. Buňky jsou často řazeny hvězdicovitě kolem
kapilár nebo jsou seskupeny v rozetovité formace; na rozd́ıl od
ependymomu bez centrálńı dutinky. Buňky jsou velmi podobné
buňkám zárodečné germinativńı vrstvy mozečku, která je ve
fetálńım i v postnatálńım obdob́ı zauj́ımá povrchovou vrstvu
mozečkových závit̊u. V pr̊uběhu prvńıho roku života postupně
miźı; produkuje neurony molekulárńı a granulárńı vrstvy
mozečku.

(obr. )

Meduloblastom je správné řadit k nádor̊um neurogenńım,
podobně jako periferńı neuroblastom, s ńımž má velmi podob-
nou mikroskopickou stavbu. Někteř́ı autoři proto považuj́ı
meduloblastom za formu neuroblastomu. V periferńıch neurob-
lastomech je často vyznačena parciálńı diferenciace v buňky
typu nezralých neuron̊u a větš́ı produkce nervových vláken.
Lze sledovat také plynulý přechod mezi nezralým neuroblas-
tomem a zralým ganglioneuromem s př́ıtomnost́ı zralých neu-
ron̊u a Schwannových buněk. Neuroblastom je však v CNS
vzácný, podobně i gangliogliom, který je složen z diferenco-
vaných gangliových buněk a z gliových nádorových buněk. Ten
na rozd́ıl od meduloblastomu a neuroblastomu roste velmi po-
malu a je operabilńı.

(obr. )

11.3.1.1 Olfaktorický neuroblastom

Úvod

Olfaktorický neuroblastom je varianta neuroblastomu, posti-
huj́ıćı horńı část nosńı dutiny. Tumor invaduje okoĺı (kost) a
š́ı̌ŕı se do okolńıch lymfatických uzlin, méně často i hemato-
genně.

(obr. )

Histologický obraz je podobný neuroblastomu.

(obr. )

11.4 Metastatické nádory mozku
Metastatické nádory tvoř́ı 25 – 30 % mozkových nádor̊u.
Vyskytuj́ı se převážně u dospělých. Metastázy lze většinou
rozlǐsit již makroskopicky. Jsou dobře ohraničené, přibližně
kulovitého tvaru, měkké konzistence, často uložené na hranici
mezi k̊urou a b́ılou hmotou, většinou obklopené edematózńı
mozkovou tkáńı. Jsou solitárńı i mnohočetné. Mikroskopicky
odpov́ıdaj́ı primárńımu tumoru s malým pod́ılem stromatu.
Na rozd́ıl od primárńıch mozkových nádor̊u je i mikroskopická
hranice mezi tumorem a okolńı tkáńı zřetelně ostrá. Nejčastěji

metastazuj́ı do mozku karcinomy plic, prsu, kožńı melanoblas-
tom, Grawitz̊uv karcinom ledviny a karcinomy trávićı tru-
bice. U karcinomu plic a karcinomu prsu může být vytvořena
rozsáhlá nádorová infiltrace mozkových a mı́̌sńıch plen
(meningeálńı karcinomatóza).

(obr. )

11.5 Tumory okolńıch tkáńı, š́ı̌ŕıćı se do
CNS

Úvod

Různé tumory lebky a měkkých tkáńı hlavy a krku se mohou
š́ı̌rit do CNS.

(obr. )

Histologie

Histologický obraz odpov́ıdá infiltruj́ıćımu tumoru.

(obr. )

11.6 Nádory mozkových plen
11.6.1 Meningomy
jsou nádory mozkových obal̊u, vyr̊ustaj́ı z arachnotelu. Jsou
dosti časté, tvoř́ı přibližně 25 % všech intrakraniálńıch nádor̊u.
50 % meningomů vyr̊ustá nad mozkovou konvexitou, velmi
často parasagitálně z falx cerebri. 40 % meningomů vyr̊ustá
v oblasti mozkové báze a 10 % ve fossa cerebri posterior.
Spinálńı meningomy jsou nejčastěǰśı v oblasti torakálńı páteře.

(obr. )

Meningomy jsou dobře ohraničené, převážně sférického tvaru.
Jsou pevně spojené s dura mater, utlačuj́ı mozkovou
tkáň, aniž by do ńı pror̊ustaly. Některé meningomy se
mohou š́ı̌rit podél kosti, kterou destruuj́ı, často vzniká
nad plošným meningomem hyperostóza. Intraventrikulárńı
meningomy vycházej́ı z plexus chorioideus a utlačuj́ı přilehlou
mozkovou tkáň. Většinou jsou jednotlivé, mohou však být i
mnohočetné. Rostou pomalu, po extirpaci mohou recidivovat.

(obr. )

Meningomy jsou benigńı, maligńı transformace je výjmečná.
Nejsou-li odstraněny, vedou ke smrti pacienta tlakem na
mozkovou tkáň, př́ıpadně zp̊usobuj́ı hydrocefalus. Buňky
meningomů napodobuj́ı normálńı meningoteliálńı buňky. Řad́ı
se do pruh̊u a v́ırovitých formaćı. Charakteristickým znakem
jsou kalcifikovaná

”
psamomatózńı“ těĺıska; jsou sytě bazofilńı,

sférická, s koncentricky lamelárńı stavbou. Mohou být velmi
početná, patrná i na rtg sńımćıch.

(obr. )

Mikroskopicky lze rozlǐsit 3 hlavńı formy meningomu:

(obr. )

Synciciálńı meningomy napodobuj́ı normálńı meningoteliálńı
buňky. Buňky jsou vřetenité, řazené v pruhy, noduly a v́ırovité
formace.

(obr. )

Fibroblastické meningomy jsou složené z vřetenitých buněk
uspořádaných v kř́ıž́ıćı se pruhy. Maj́ı nápadně protáhlá
buněčná jádra.

(obr. )
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Morfologie přechodné formy meningomu lež́ı mezi uvedenými
variantami. Typickým znakem je mimořádně početný výskyt
psamomatózńıch těĺısek. V meningomech jsou běžné degen-
erativńı změny, pseudocysty, xantomatózńı přeměna, tvorba
kosti, vzácně chrupavky, někdy je nápadná cévnatost. Ma-
ligńı meningomy jsou cévnaté, mitoticky aktivńı, podobné fi-
brosarkomu.

(obr. )

11.6.2 Sekundárńı nádory plen
jsou tvořeny hlavně metastázami bronchogenńıho karcinomu
a melanoblastomu. Infiltrace plen může být difuzńı (karci-
nomatóza plen). Pleny jsou často infiltrovány nádorovými
buňkami při hemoblastózách.

(obr. )

11.6.3 Nepravými nádory plen
jsou ependymálńı cysty, které vznikaj́ı ze sr̊ust̊u po proběhlém
zánětu. Klinický význam maj́ı pouze v akveduktu, kdy mo-
hou zp̊usobit hydrocefalus. Pseudocysty vznikaj́ı ohraničeným
sr̊ustem obou list̊u plen (arachnoidálńı cysty).

(obr. )

11.7 Ostatńı intrakraniálńı nádory
11.7.1 Angioretikulom
(hemangioblastom, Lindaůuv nádor), vyskytuje se u malých
dět́ı a mladš́ıch osob. Jde o zvláštńı hemangiom lokalizo-
vaný předevš́ım v mozečku, vzácněji v mozkovém kmeni nebo
v mı́̌se, zcela výjmečně v supratentoriálńıch částech mozku. Je
tvořen zpravidla cystou, se stěnou složenou z vrsvy astroglie
a drobným angiomem (pr̊uměr několik mm), umı́stěným na
jednom mı́stě stěny cysty (murálńı nádor). Angiom je složen
z r̊uzně dilatovaných kapilár oddělených dosti širokými tra-
bekulami ze světlých buněk s tukovými vakuolami v cy-
toplazmě. V okoĺı kapilár i v okoĺı světlých buněk jsou
hojná retikulinová vlákna. Někdy je nádor sdružen s an-
giomem śıtnice (Hippel Lindauova nemoc) nebo s cystami
pankreatu, jater a ledvin (Lindauova nemoc) nebo s Graw-
itzovým nádorem ledviny.

(obr. )

11.7.2 Neurilemom akustiku
(nádor mostomozečkového úhlu, intrakraniálńı Schwannom).
Nádor vyr̊ustá z n. akustikus ve vzdálenosti několik mm od
odstupu nervu z mozkového kmene, v mı́stě, kde nervová
vlákna nervu jsou již obklopena Schwannovými buňkami. His-
tologická stavba je shodná s periferńım neurilemomem. Je
dobře ohraničený, má ovoidńı tvar. Vyr̊ustá z centrálńı oblasti
nervu, nervová vlákna pokrývaj́ı povrch tumoru. Zvětšuj́ıćı se
nádor utlačuje mozeček a mozkový kmen, poškozuje přilehlé

hlavové nervy, později vyvolává hydrocefalus. Neurilemom V.,
IX. a X. nervu jsou vzácné.

(obr. )

11.7.3 Neurilemom mı́̌sńıch kořen̊u
je lokalizován častěji intradurálně, než extradurálně, může být
zároveň intra i extradurálńı. Může pronikat cestou foramen
intervertebrale mimo páteř (tvar přesypaćıch hodin).

(obr. )

11.7.4 Cholesteatom
je většinou drobný útvar o pr̊uměru 5 mm, vzácně až 5 cm.
Bývá uložen na spodině mozku v okoĺı chiasmatu a pontu.
Má perlet’ovitý lesk. Jde o odštěpy epidermis přesunuté v em-
bryonálńım obdob́ı do oblasti mozkové báze.

(obr. )

11.7.5 Cirzoidńı hemangiom
je vrozená cévńı malformace tvořená fomacemi bohatě se
větv́ıćıho arteriovenózńıho hemagiomu, který v rozsahu celé
hemisféry prostupuje měkké pleny a mozkovou k̊uru. Přilehlá
mozková tkáň vykazuje tlakové a ischemické změny. Současně
může být př́ıtomen cévńı névus v kožńı oblasti trigeminu a
hemangiom očńı cévnatky (Sturge Weber̊uv syndrom).

(obr. )

11.7.6 Maligńı lymfomy
jsou v mozku dosti vzácné. Mohou být primárńı a metastat-
ické. Morfologie koreluje se základńım tř́ıděńım lymfomů.
Z primárńıch lymfomů mozku je častěǰśı lymfoplazmocytoidńı
lymfom, maligńı lymfoblastický lymfom B a imunoblastický
sarkom. Dř́ıve popisované maligńı mikrogliomy byly vesměs
překlasifikovány na maligńı lymfomy. Nádorové buňky lym-
fomů tvoř́ı převážně husté perivaskulárńı infiltráty.

(obr. )

11.7.7 Pinealom
vyr̊ustá z corpus pineale. Je velmi vzácný, tvoř́ı 0,5 % všech
mozkových tumor̊u. Nejčastěǰśı výskyt má mezi 15 – 25 lety.
Vyskytuje se v benigńı i v maligńı variantě.

(obr. )
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11.7.8 Adenomy hypofýzy

Úvod

Adenomy hypofýzy se projevuj́ı jako expanze v oblasti selly.
Jedná se o nejčastěǰśı nádor hypofýzy. Bývaj́ı endokrinně ak-
tivńı (zejména mikroadenomy), čemuž odpov́ıdaj́ı i klinické
projevy. Velké adenomy vedou k výpadk̊um zorného pole (tlak
na chiasma opticum).

(obr. )

11.7.9 Kraniofaryngeom

Úvod

Benigńı tumor vznikaj́ıćı ze zbytk̊u Rathkeho výchlipky.

(obr. )

Klinika
• manifestace zpravidla mezi 10 – 30 rokem věku
• komprese okolńıch struktur (hypofýza, chiasma optikum,

hypothalamus, někdy i III. komora)
• poruchy viděńı
• endokrinologické poruchy
• při nekompletńım odstraněńı recidivuj́ı

Histologie

Solidńı a trabekulárńı struktury dlaždicového epitelu, depozita
keratinu a cholesterolu.

(obr. )

11.8 Tumory mı́chy
Úvod

Tumory mı́chy jsou méně časté; jejich klasifikace (obaly, mı́cha)
je obdobná jako u mozku. Při kompresi kanálu mı́̌sńıho vzniká
hydromyelie.

(obr. )

11.9 Postižeńı mı́chy při nádorové infiltraci
páteře

Úvod

Při primárńıch kostńıch tumorech, zánětlivých a degenera-
tivńıch procesech a při metastatickém postižeńı páteře rovněž
docháźı ke kompresi mı́chy nebo odstupuj́ıćıch nerv̊u.

(obr. )


