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1 Reaktivni a dystrofické zmény tkané
CNS

Karel Dvordk

1.1 Reaktivni a dystrofické zmény neuronu
a glie

Uvop

Télo neuronu (perikaryon) je metabolickou jednotkou pro-
dukujici material pro kontinudlni axonovy proud. Morfolog-
icky stav cytoplazmy i jaddra neuronu koreluje s celkovym ob-
jemem a s metabolismem dendriti a axonu. Objem vybézki
jednotlivych typu neuronu se znacéné lisi a je vét§inou mno-
honasobkem objemu perikarya. Poskozeni axonu, synapsi i
dendritu proto vyvolava vzdy zménu metabolismu perikarya
s odpovidajicimi zménami cytoplazmatickych organel a se
zménami tvaru i polohy jadra. Neurony reaguji na poskozeni
nékolika stereotypnimi morfologickymi zménami; patii k nim
zejména: centralni chromatolyza, anterogradni degenerace,
atrofie, hypoxické poskozeni, neuronofagie a nékteré vyhranéné
reakce, typické pro urcité nozologické jednotky.

1.1.1 Chromatolyza

Prototypem chromatolyzy jsou zmény cytoplazmy neuronu
prednich roht mi8nich po protéti pocdteéniho tseku per-
iferniho nervu. Cytoplazma neuronu lehce zdufi, jadro se po-
sune periferné, Nisslova substance postupné mizi od stfedu cy-
toplazmy k periferii (centrdlni chromatolyza). Zména odpovida
zvysené metabolické ¢innosti neuronu pii regeneraci axonu.
V CNS, mimo michu, je chromatolyza pfevazné difuzni nebo
nepravidelnd. Vyskytuje se u mozkovych degeneraci, u avita-
mindzy B1, u zemfelych ve status epilepticus, v okoli destruk-
tivnich procesu a u dalsich zmén. Na rozdil od schopnosti re-
generace axonu v perifernim nervovém systému je regenerace
axonu uvnitf mozku a michy zna¢né omezenda. Axonovy proud
v centralni ¢asti preruseného axonu muze vSak pokracovat a
hromadény material axonového proudu vytvoii vietenité nebo
balonovité rozsifeni axonu (axonové sferoidy).

1.1.2 Anterogradni degenerace

je rozpad periferni ¢dsti axonu po jeho pieruSeni nebo po
zdniku perikarya. Jde o jev v CNS velmi ¢asty (preruseni pii
traumatech, infarktech, nekrézach nejruznéjsiho puvodu, pfii
zdnétech a degeneracich), postihuje jednotlivé axony, svazky
axonu jednotlivych drah nebo celé drahy (funikuldrni degen-
erace). Axon oddéleny od perikarya fragmentuje a myelinova
pochva se rozpadd. Zbytky axonu a myelinové pochvy jsou
fagocytovany makrofagy, které ve formé zrnéckovych bunék,
perzistuji ve tkani a v okoli cév nékolik mésicu i let.

1.1.3 Atrofie neuronu

je typickou zménou u pomalu probihajicich degenerativnich
chorob CNS. Cytoplazma je svra$téla, a bazofilni, vétSinou
se zmnozenym lipofuscinem. Transsynaptickd atrofie vznika
pfi vyfazeni aferentnich drah; je Castou soucdsti zmén u
sytémovych degeneraci. Piikladem je atrofie neuronu corpus
geniculatum laterale po pferuseni fasciculus opticus.

1.1.4 Ischemické poskozeni

neuronu zacind kratkym stddiem mikrovakuolizace cyto-
plazmy. Neuron je pozdéji svrastély, cytolazma eozinofilni,
v barveni toluidinovou modii granuldrni a tmava. Jadro je tri-
anguldrni, tmavé, svrastélé, pozdéji se rozpadd. Cytoplazma
se stava ndpadné homogenni. Zbytky jadra i cytoplazmy jsou
fagocytovany.

1.1.5 Neuronofagie

je mononukledrni reakce na akutni nekrézu neuronu. Fagocy-
tujici bunky patii k makrofdgovému systému.

1.1.6 Hromadéni abnormalniho materialu

v cytoplazmé neuronu je charakteristické pro lyzosomalni
onemocnéni. Cytoplazma je objemnd, vyplnénd stifadanym
materidlem, ktery mnemuze byt dédle metabolizovdn pro
piislusnou enzymatickou poruchu. Histochemickd analyza
sttadaného materalu pomaha urcit presnou diagnézu.

1.1.7 Inkluze

jsou ¢asté pii virovych infekcich nervového systému. Vyskytuji
se v neuronech i v glii. Typické jsou intranukledrni inkluze
u herpes siplex encefalitidy, u poliomyelitidy, u sklerotizujici
panencefalitidy. Intracytoplazmatické inkluze jsou typické u
vztekliny.
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1.1.8 Charakteristické reakce

neuronu jsou popsany u jednotlivych chorob CNS. Vedle vyse
popsanych a morfologicky podrobné definovanych zmén, mo-
hou pogkozené neurony vykazovat ruzné necharakteristické
alterace, které maji diagnosticky vyznam jen v kontextu
s celkovymi zménami okolnich struktur.

1.1.9 Astrocyty

reaguji zpravidla progresivné (hypertrofie, hyperplazie) pii
patologickych stavech mozku, kdyz citlivé neurony jsou
poskozeny ireverzibilné. Reakce mohou mit také degenerativni
charakter. Nejsou rozdily mezi reakcemi protoplazmatickych
a vldknitych astrocytia. V mistech ischemické nekrézy se as-
trocyty nekroticky rozpadaji, ale jiz v podminkach parcidlni
nekrézy (kdyz neurony zanikaji), astrocyty preziji, zbytiujf a
mitoticky se déli. Degenerativni zmény astrocytiu jsou charak-
terizovdny zdufenim cytoplazmy a rozpadem vybézka (ame-
boidni pfeména). Hypertrofie a hyperplazie astrocytu je Casta.
Sleduje zanik neuronu z jakékoliv pfi¢iny, dale rozpad myelinu
a nervovych vldken. Glidza je zmnozeni astrocytu. Velké naku-
peni vldknitych astrocytu je v gliové jizvé. Glidzou zménénd
mozkova tkan je vzhledem k okoli tuzsi a Sedsi. Hypertrofie
astrocytu vznikd v akutnich i chronickych procesech. V ede-
matézni bilé hmoté (napf. v okoli abscesu nebo tumoru) vznika
gemistocytdrni preména glie: astrocyty zdufuji, maji objem-
nou cytoplazmu. Ependymalni bunky maji morfologii i reakce
blizké astrocytum. Zaniklé tseky ependymu jsou pravidelné
nahrazovany astrocytovou jizvou. Vedle obecnych reakci as-
troglie existuji také specidlni zmény. Patii k nim Alzheimerovy
zmény glie I. a II. typu; budou popsany u onemocnéni, které
charakterizuji.

1.1.10 Oligodendroglie

je v CNS ekvivalentni Schwannovym buiikdm periferniho
nervu. Produkuje myelin a tvoii satelity v okoli neuroni. Re-
gresivni zmény oligodendroglie jsou sou¢asti demyeliniza¢nich
onemocnéni a leukodystrofii.

1.1.11 Mikroglie

je mezenchymadlniho puvodu, Ucastni se nejruznéjsich reak-
tivnich zmén. P#i aktivaci se jadra bunék mikroglie zvétsuji
a prodluzuji cytoplazma i vybézky hypertrofuji (tycinkovitd
preména mikroglie). V sousedstvi nekréz a v okoli destruk-
tivnich procesu Sedé i bilé hmoty mikroglie ztrdci vybézky,
zakulati se a pfeméni se v bunku histologicky shodnou
s makrofagem. V cytoplazmé jsou fagocytované lipidy a roz-
padlé soudsti mozkové tkdné (zrnétkové bunky, dklidové
buiiky). Experimentalni studie vSak presvédéivé ukdzaly, ze
prevazna veétsina makrofdggn v CNS jsou transformované
krevni monocyty.

1.2 Reaktivni a dystrofické zmény Sedé a
bilé hmoty
1.2.1 Mozkova atrofie

je charakterizovand zmenSenim mozku, ziZenim z4vitu,
rozsifenim sulka a komorového systému. Na fezu je patrna re-
dukce objemu formaci $edé nebo bilé hmoty, ruzna v zavislosti
na typu onemocnéni. Mikroskopicky stoji v popifedi redukce
poctu neuront, demyelinizace a reaktivni zmény glie.

1.2.2 Demyelinizace

je charakterizovand ztratou barvitelnosti myelinu, rozpadem
myelinovych pochev a fagocytézou rezidui makrofigy za
vzniku zrnéckovych bunék.

(obr. )

1.2.3 Zanétlivé zmény

jsou charakterizovany perivaskularnimi zanétlivymi infiltraty,
reaktivnimi i regresivnimi zménami glie a neuront. Slozeni
infiltrdtu je ruzné v zdvislosti na etiologii zdnétu (neutro-
fily a histiocyty pfevdzné u bakteridlnich zanétu, lymfocyty,
plazmatické buiiky a histiocyty pfevdzné u virovych zénét).
Piitomnost zanétlivych zmén vSak neznamend jednoznacénou
infekéni etiologii. Exudat s pifevahou neutrofili muze byt
reakef na aseptickou nekrézu (mozkovy infarkt), lymfocytérn{
exsudat byvéa soucasti demyelinizaénich procesu. Proliferace
kapildr je soucdsti zénétlivych (okolf abscesu) i nezdnétlivych
zmén (hypoxické zmény, Wernickeova encefalopatie). Kon-
stantni soucdsti nejruznéjsich zanétu mozku je zdnétlivd in-
filtrace plen a Wirchow-Robinovych prostora (pokracovéni
plen kolem vétsich cév penetrujicich kuru). Makrofdgy v CNS
jsou prevdzné krevniho puvodu (emigrované monocyty), méné
puvodu mikrogliového. Hromadi se v mistech tkanové de-
strukce. Jejich cytoplazma je objemna, obsahuje hojnost fago-
cytovaného zrnitého materidlu a lipidu.

(obr. )

2 Edém mozku, hydrocefalus

Josef Feit

Edém mozku je zména podminénd nadmérnym hromadénim
vody a natria v mozkové tkéni. Muze byt difuzni nebo
ohrani¢eny. Neni totoZny se zvétSenim objemu pii piekrveni
mozku na podkladé vazodilatace nebo ztizeni odtoku vendzni
krve.

(obr. )

Makroskopicky se difuzni edém jevi jako zvétSeni objemu,
mozek je v porovnani s normou mékéi a tézsi, zavity jsou
oplostélé, ryhy zuzené, mozkové komory Stérbinovité, mozek
se zdd byt ponékud vétsi, nez objem dutiny lebni.

(obr. )
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Mozkové tkan na fezu Ine k nozi, bilda hmota se lehce vyklenuje
na rovinu fezu. Pia mater byva prosakla. Je-li edém vétsi a
trvé-li delsi dobu, vznikaji 3 hlavni typy ,herniace“ (tlakové
konusy) mozkové tkéné:

(obr. )

e Herniace interhemisferickd vzniké pii edému jedné hem-
isféry vtlacenim gyrus cinguli pod volny okraj falx cerebri.

e Herniace transtentoridingé (conus temporalis), vznikd
vtlatenim uncus gyri hippocampi pfes okraj tentoria
smérem do zadni jamy lebni.

e Herniace tonzil mozecku (conus occipitalis), vznikd
vtla¢enim mozeckovych tonzil do foramen occipitale mag-
num. Na povrchu mozku je hranice herniace snadno ro-
zliitelnd jako vtlacend ryha. Pti vétsi, déle trvajici her-
niaci muze byt vtlacend tkan vyrazné prekrvend, vzacnéji
prokrvéacena a nekroticka.

e Fungus cerebri je zvlastni druh herniace, kterd muze
vzniknout po mozkovych operacich. Edematozni mozkova
tkan je vtlacena do trepanac¢niho otvoru v kalvé a
nadzvedava jeho kostény kryt. Ohrani¢eny edém mozku je
pravidelnym nélezem v okoli mozkovych malécii, tumor,
krvéceni, abscesu.

Neménny prostor dutiny lebni omezuje nartstani objemu
edémem se zvétsujiciho mozku. ZvétSovdnim mozku vzrusté
intrakranialni tlak a zhorSuje se prokrveni mozkové tkané.
Edém provézi fadu patologickych stavi (mozkovou ischemii,
nadory, encefalitidy, meningitidy, toxickd poskozeni, osmotické
zmény krve, hydrocefalus). Patogeneticky je edém mozku
konven¢éné délen na 3 druhy: vazogenni, cytotoxicky a in-
tersticidlni. Mikroskopicky je otekld mozkovd tkan svétlejsi,
v neuropilu vznikaji velmi drobné ,vakuolarni“ dtvary, cyto-
plazma astrocytu i jejich vybézky zduiuji, v okoli kapilar se
objevuji opticky prazdné prostory, myelin je méné intenzivné
zbarven.

(obr. )

2.1 Druhy edému
2.1.1 Vazogenni edém

provazi mozkové tumory, abscesy, krvaceni do mozku, infarkty,
kontuze a jind poranéni. Jde o nejbéznéjsi formu mozkového
edému; vznikd poskozenim funkce mozkové cévni bariéry. Pro-
pustnost mozkovych kapilar je pfi edému vyrazné zvysena, do
extracelularniho prostoru vnika nadmérné mnozstvi vody, na-
tria a a plasmatickych proteinu (pfevdzné albuminu). Elek-
tronopticky je tésné spojeni mozkovych endotelii rozvolnéno,
v jejich cytoplazmé se objevuji velmi pocetné vezikuldrni
formace. Piikladem vazogenniho edému je zménéna tkan
s hojnymi novotvorenymi kapilarami v okoli vétsich nekréz
nebo abscesu. Nezralé kapildry nemaji jesté vytvorené vlast-
nosti typické pro cévni mozkovou bariéru a snadno propostéji
vodu i elektrolyty.

(obr. )

2.1.2 Cytotoxicky edém

(celuldrni edém) je charakterizovén zdufenim viech bunéénych
elementu (endothelii, glie, neuronu) s néslednou redukci ob-
jemu extracelularniho prostoru. Postihuje vice Sedou hmotu,
nez bilou. Vznikd pifi hypoxicko-ischemickém nebo toxickém
poskozeni bunéénych membrian a poruSsenim funkce ATP-

dependentni sodikové pumpy. Vysledkem je nekontrolovany
vstup tekutin a jinych molekul do bunék. Cytotoxicky
mozkovy edém vznikd u hypoxie, pfi ischemii, pfi purulentni
meningitidé pusobenim granulocyti, u Reyeova syndromu.
Oddélovani dvou typu edému je v8ak ponékud umélé, vétsinou
se oba typy kombinuji.

(obr. )

2.1.3 Intersticidlni edém

je typicky pro hydrocefalus. Vznika difuzi likvoru do bilé
hmoty pfi narastani hydrostatického tlaku v komoréch.

(obr. )

2.2 Hydrocefalus

je oznaceni pro vyrazné zvétSeni objemu komorového likvoru
spojeného s dilataci komor. Komorovy systém muze byt
dilatovany cely, nebo jen nékterd jeho ¢ast. U kojencu a
malych déti, u kterych nejsou sutury kosti jesté srostlé, se
zvétsuje celd mozkova ¢ast hlavy. U dospélych dilatuji ko-
mory a atrofuje mozkova tkan. Hydrocefalus vznikd z rady
piicin: hypersekreci likvoru chorioidalnim plexem; po§kozenim
pacchionskych granulaci; redukci subarachnoiddlniho pros-
toru po meningitidé nebo po zhojeni subarachnoiddlniho
hematomu; nedostate¢nym vyvojem pacchionskych granulaci;
uzavérem akveduktu a foramina rhombencephali po zanétech
a po komorovém krvaceni; uzavérem III. komory a inter-
ventrikuldrnich otvora krevnim koagulem pfi vnitinim hemo-
cefalu; ucpanim koloidni cystou; blokem postrannich komor
pti subependymalnich cystach; uzadvérem komorového systému
nadorem; pii vrozenych vadiach mozku.

(obr. )

2.2.1 Nekomunikujici hydrocefalus

je nejcastéjsi; vznikd prekdzkou pasaze likvoru v komorovém
systému. Komory jsou dilatované vzdy nad prekédzkou.
Nejcastéjsi misto obstrukce je akveduktus, coz vede k di-
lataci III. komory a postrannich komor (stav po zdnétech,
tlak nddorem). Casty je uzévér foramina rhombencephali;
zpusobuje dilataci celého komorového systému (stav po
zdnétech, po krvéceni). Komunikujici hydrocefalus vznika re-
dukci poétu, blokddou nebo poskozenim pacchionskych gran-
ulaci (kterd rezorbuji chorioiddlnim plexem produkovany
likvor). Déje se tak pfi srustech v subarchnoiddlnim prostoru
po meningitiddch a po subarachnoiddlnich hematomech. Casto
je pficina nejasnd. Hydrocefalus e vacuo vznikd pasivné po re-
dukci objemu bilé hmoty a centralni Sedi u nejruznéjsich forem
atrofif mozkové tkéné (senilnf atrofie, mozkové degenerace, ul-
egyrie a dals{ atrofické procesy). Hydrocefalus u novorozenci
a kojencu je podrobné popsan v kapitole ,,Patologie mozku
novorozencu*.

(obr. )
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3 Poruchy krevniho obéhu CNS

3.1 Hlavni pf#iciny poruch krevniho obéhu
CNS:

KLASIFIKACE
e poruchy cév (ruptury stény, uzdvér lumina, anatomické
anomdlie, ischemické poskozeni epitelu)
e poruchy hemokoagulace, anémie, dehydratace
e systémovy pokles krevniho tlaku (Sokové stavy, arytmie)
e zvyseni intrakranidlniho tlaku

Poruchy krevniho obéhu se projevuji jako ischemie nebo hem-
orrhagie.

(obr. )

3.2 Ischemie mozkova

Mozek je zdsobovéan ze dvou zdroju: aa. vertebrales a aa. caro-
tis internae. Aa. vertebrales se spojuji v a. basilaris, ktera
zasobuje prodlouzenou michu, pons Varoli a mozecek a napo-
juje se na circulus arteriosus Willisi na basi mozkové (aa. com-
municantes posteriores). A. carotis interna se vétvi na a. cere-
bri media a a. cerebri anterior a prostifednictvim r. communi-
cans posterior se rovnéz napojuje na circulus arteriosus. Odtud
vychézeji arterie zasobujici basdlni ganglia, diencephalon a
mesencephalon, arterie korové a arteriae chorioideae.

(obr. )

Za jistych okolnosti muze dojit k obrdceni sméru toku krve
v arteriich. Napiiklad pfi stendze a. subclavia mezi odstupem
a. carotis a vertebralni arterie se obraci tok krve ve vertebralni
arterii, kterd se tak za¢ne podilet na zasobeni horni koncetiny
na ukor zdsobeni mozku (tzv. subclavian steal, syndrom sub-
klavidln{ kradeze).

(obr. )

P#i rozvoji mozkové ischemie se rozliuje nékolik forem, podle
rozsahu, délky trvéni a ndslednych zmén (predevsim reper-
fuzi).

(obr. )

3.2.1 Kompletni ischemie

nastava pri somatické smrti. Problematika nastupujicich au-
tolytickych pochodt je vyznamnd predev§im z pohledu dalsiho
zpracovani tkdné pro histologické ucely.

(obr. )

3.2.2 Globalni ischemie

s naslednou reperfuzi nastdva nejcastéji po zastavach krevniho
obéhu, hypotenzi pfi Sokovych stavech, po urazech nebo
arytmiich. Rozsah postizeni zdlezi na fadé ruznych okolnosti:
délce trvani ischemické epizody, stavu cév, véku postizeného
nebo jeho télesné teploté (naptiklad podchlazeni pfi topeni
vede k mensimu rozsahu poskozeni).

(obr. )

Nésledkem byvaji stavy amnesie, kortikalni slepota, motorické
postizeni a dalsi ruzné hrubé nervové poruchy. Podkladem

téchto zmén jsou mnohocetnd malatickd loziska, vlivem reper-
fuze casto hemorrhagického charakteru. Rozsah a distribuce
téchto lozisek se ruzni.

(obr. )

“ v

Nejtézsim nasledkem globalni ischemie je tzv. mozkovd smrt.
Je to stav, kdy dojde k tézkému, zpravidla celkovému
ischemickému postizeni mozku, nésledovanému mozkovym
edémem. Nésledkem edému dojde ke vzrustu nitrolebniho
tlaku (intrakranidln{ tlak muze byt vyssi nez je tlak systolicky)
a dalsimu omezeni{ krevntho prutoku mozkem. Na tomto
omezeni se rovnéz podili ischemické poskozeni a nésledné
zduteni endotelii kapilar, které vede k ztuzeni prusvitu.

(obr. )

Omezeni krevniho prutoku je angiograficky prokazatelné a
vyuziva se k prukazu mozkové smrti pro ucely organové trans-
plantace. V dalsim vyvoji dochazi k ¢astecnému obnoveni
krevni perfuze, avSak ischemické zmény jsou jiz ireverzibilni a
rozviji se autolytické pochody, charakterizované povsechnym
zméknutim mozkové tkéané. Pokud se dafi udrzet krevni obéh
(zpravidla za pomoci pfistroju), muze tento stav trvat i delsi
dobu — respirdtorovy mozek.

(obr. )

V ptipadé kesonové nemoci dojde k mnohocetnému uzavéru
kapilar na podkladé uvolnéni v krvi rozpusténého dusiku.

(obr. )

3.2.3 Regionalni ischemie, mozkovy infarkt

M4 charakter zpocatku koagulaéni nekrozy, provazené reper-
fuzi a nasledované reaktivnimi pochody z okoli. V Sedé
hmoté mivaji mozkové infarkty zpravidla hemoragicky charak-
ter (Gervend encephalomalacie). I zde byva doprovodny edém
mozku, ¢asto asymetricky.

(obr. )

3.2.3.1 P¥i¢inami mozkovych infarkti

byvaji cévni zmény (atherosklerosa, postizeni endothelu, trau-
mata, angiopatie ¢asto spojené s trombdézou) nebo stavy spo-
jené s trombembolickym uzdvérem cévniho lumina (ndsténnd
endokardidlni trombosa pii fibrilaci sini, endokarditidach, in-
farktech myokardu, popiipadé téz nasténné tromby nebo
ateromové hmoty z aterosklerotickych arterif). Vzacnéjsi je
trombdéza mozkovych splavu. V ivahu téz ptipada tukové em-
bolie, trombdéza pulmondélnich vén, cizi télesa nebo vzduch.

(obr. )

3.2.3.2 Rozsah a distribuce ischemickych lézi

byvd ovlivnéna mistem okluze (hemisférické infarkty pii
uzavérech vétvi a. carotis interna, infarkty baze mozkové
pii uzdvérech vétvi arterii vertebrélnich a arterie basildrni),
rychlosti vzniku uzdvéru (Eim rychlejsi uzdvér, napiiklad pfi
embolizaci, tim byvé postizeni tézs{), moznostmi kolaterdiniho
obéhu, zejména pres a. ophtalmica, circulus arteriosus Willisi
ev. kortikomeningedlni anastomozy.

(obr. )

Uzévér a. carotis interna krétce po odstupu z bifurkace karotid
vede k méné rozsahlému poskozeni, nez kdyz u vyse lokalizo-
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vanych uzavéru dojde pokracujici trombdézou k uzdvéru ko-
lateral circulus arteriosus pfes rr. communicantes posteriores.

(obr. )

Pokud rozsah postizeni mozkové tkané dovoli dalsi prezivani
postizeného, nastupuji reparaéni pochody. Postizend tkan je
ostfe ohranic¢end od okoli, zmékla, pozdéji nabyva kasovité
konsistence. Z okolnich cév vycestovavaji polymorfonukledrni
leukocyty, pozdéji téz makrofagy, které fagocytuji lipidy roz-
padlé mozkové tkaneé (zrnéckové buriky). Proces koné¢i vznikem
dutiny ruzné velikosti, nékdy s dorezava zbarvenou sténou
(hemosiderin z rozpadlych erytrocytu), vyplnéné ¢irou tekuti-
nou — postencephalomalatickd pseudocysta.

(obr. )

K infarktim muZze dochédzet téz nasledkem vendézni okluze
(trombosa splavii nebo v. Galeni). Casto jde o ndsledek infekce
(celkové i lokdlni, napiiklad postupujici thrombophlebitis pti
hnisavé cheilitidé nebo otogenni osteomyelitidé), dehydratace
a podobné. Venostatické infarkty mivaji vyrazné hemoragicky
charakter, jejich vyvoj je vsak obdobny vyvoji infarktu ar-
teridlniho puvodu.

(obr. )

Postizeni mozku pii hnisavych leptomeningitidich byva
Castecné téz ischemického puvodu: dochdzi k zénétlivym
thrombézam drobnych cév spojujicich leptomeninx a koru
mozkovou a tim i k rozvoji mnohocetnych ischemickych ko-
rovych infarktu.

(obr. )

3.2.4 Chronické ischemické zmény

vzniklé mnohocetnymi uzavéry drobnych cév maji ponékud
jiny charakter. Celkové byvd mozek atroficky (komory dila-
tované — hydrocephalus e vacuo, zdvity zizend). Akutnf
piiznaky nebyvaji vyznaeny. Na mozkové tkdni (pfedevsim
bazédlnich gangli{) najdeme drobné dutinky — status lacunaris
(po drobnych encefalomaldciich), zvétsené prostory v okoli
cév — status cribrosus basdlnich ganglif, granularni atrofii
mozkové kury, mnohocetny fokdlni zanik gangliovych bunék
s proliferaci glie — status verminosus kury mozkové, drobnd
loziska gliézy. Pfi¢inou byvaji jednak aterosklerotické zmény
drobnych cév, jednak opakujici se mnohocetné trombem-
bolizace ateromovych hmot z velkych cév.

(obr. )

Anatomickym podkladem Binswangerovy subkortikdlni en-
cephalopathie jsou ostie ohrani¢ené periventrikularni nekrézy,
difuzni postizeni bilé hmoty ( ,demyelinisace“ ), proliferace
astroglie a drobné infarkty v bazédlnich gangliich a v thalamu.
Piicinou je obvykle chronickd hypertenze s arteriolosklerosou
penetrujicich arterii a také opakované hypotenzni krize.

(obr. )

3.2.5 Prenatalni ischemicka poskozeni

Vznikaji nasledkem drobnych trombembolisaci z placenty nebo
i ze zaniklého druhého plodu. Podrobnéji je tato problematika
diskutovana jinde.

(obr. )

3.3 Ischemické postizeni paterni michy

Ventrdlni oblast miSn{ (véetné témér celé Sedé hmoty) je
zasobena z a. spinalis anterior, zadni oblast zasobuje parova
a. spinalis posterior. A. cerebri anterior dostava krev z aa.
vertebrales a arterii cervikdlnich (kréni oblast), z vétvi in-
terkostdlnich arterii (hrudni oblast) a z lumbdlni arterie
(kaudalni ¢ast michy). St¥edni ¢ast michy (Th4 — Th6) ma
cévni zésobeni relativné chudé. Prubéh pfitoku a. spinalis
anterior byva dosti variabilni. Lumbdlni oblast michy byva
zdsobena zpravidla levostrannou vétvi lumbalni arterie,
nejcastéji v oblasti Th9 — L2.

(obr. )

Infarkty misni jsou mnohem vzacnéjsi nez infarkty mozkové.
Masivni infarkty obvykle postihuji stfedni torakalni oblast.
Projevuji se jako centromedularni zméknuti, postihujici
nékolik miSnich segmentu. Uzavéry a. spinalis anterior posti-
huji ventrdlni oblast michy. Predilekéni oblasti jsou kréni a
pfedevsim lumbalni micha.

(obr. )

Makroskopické i histologické zmény byvaji podobné infarktum
mozku. Na etiologii se podili trombéza atherosklerotického
puvodu, komprese michy (dUrazy, zdnéty, tumory) popiipadé
cévni poruchy. Méné cCasto to je embolizace, hrudni oper-
ace, aortografie. Pi rozvoji dissekujicitho aneurysmatu aorty
dochdzi k uzdvérum odstupujicich cév, coz rovnéz muze vést
ke vzniku spindlnich infarktu. Trombdza spindlni cévni malfor-
mace je podkladem subakutni sklerézujici myelopatie (Foix-
Alajouanine).

(obr. )

3.4 Nitrolebni krvaceni

Mozkové obaly maji 3 vrstvy: na lebku tésné naléhajici dura
mater, dale arachnoideu a na mozek tésné naléhajici pia mater.

(obr. )

3.4.1 Epiduralni krvaceni

Probiha do prostoru mezi lebku a duru. Byva zpravidla trau-
matického puvodu, spojené s frakturou lebecni kosti a rup-
turou vétve a. meningea media (existuji vSak i epidurdlnf
hematomy vendzniho puvodu, napiiklad po ruptufe splavi).
Hematom se rozviji zpravidla pomalu, v prubéhu nékolika dni
dochézi k dtlaku mozku. Pfi pitvé nachdzime tmavé ¢ervenou
krevn{ srazeninu Inouci k dufe, silnou az 3 cm.

(obr. )

3.4.2 Subduralni krvaceni

Sméfuje mezi duru mater a arachnoideu. Byva nejcastéji trau-
matického pivodu, z ruptury pfemostujicich vén pii mozkové
kontuzi. K subdurdlnimu krvaceni vedou zejména trazy spo-
jené s prudkym thlovym zrychlenim hlavy. Lokalizovédno
byva na konvexitdch hemisfér. Akutni subdurdlni hematomy
(trvani do 3 dnt) byvaji tvofeny smési krve a mozkomisniho
moku. Postihuji zpravidla frontoparietalni oblast. Rozsahlé
subduralni krvdceni muze komprimovat obé hemisféry. Akutni
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subdurélni hematom (zejména je-li mensich rozmért) se muze
zhojit (organisace prorustdnim granulaéni tkédné) nebo muze
prejit v chronicky subduralni hematom.

(obr. )

Chronicky subdurdlni hematom (starsi nez 21 dnf; mezi 4. — 21.
dnem jde o subakutni hematom) mé zcela jiny obraz. Jeho
podkladem je lozisko staré hemoragie, jehoz obsah zka-
palni. Typické je pozvolné zvétsovani a pomalu rostouci
dtlak mozkové tkané. Zmeény se rozviji v prubéhu tydnu.
Makroskopicky se jedné o opouzdiené lozisko s Getnymi cévami
ve sténé, vyplnéné hnédavou tekutinou (tzv. subdurdlni hy-
grom).

(obr. )

Mechanismus pozvolného zvétsSovani hematomu neni zcela
jasny. Uvazuje se o rustu onkotického tlaku v hematomu po
rozpadu krevnich bilkovin, o opakovanych krvacenich z pouz-
dra, o ventilovém uzavéru dovolujicim pii zménach polohy
téla vnikani mozkomisniho moku dovnif hematomu a nikoli
ven. U 85% pripadi chronického subdurélniho hematomu
(a u 5% piipadi hematomu akutniho) chybi anamnesticky
idaj o turazu hlavy. Jednd se zejména o staré lidi, cCasto
s idajem o abusu alkoholu, kde jsou drobnd traumata castéjsi
a pfemostujicf vény jsou napjaté (atrofie mozku).

(obr. )

Chronické subduralni hematomy se vyskytuji i u déti. Muze
se jednat o porodn{ traumata splavi (ruptura splavu nebo
v. cerebri magna).

(obr. )

3.4.3 Subarachnoidalni krvaceni

Je definovano jako pfitomnost krve v subarachnoidalnim pros-
toru. Puvod byvéa z ruptury arteridlniho vakovitého aneurys-
matu, z ruptury drobného aneuryzmatu u nelécené hypertenze,
méné Casto z anerysmat mykotického nebo aterosklerotického
puvodu ¢ ruznych cévnich malformaci (cerebralni{ angiomy,
persistujici embryondlni cévy). Rovnéz muze jit o ndsledek
traumatu (ruptura kortikomeningedlnich cév).

(obr. )

Rozviji se intrakranidlni hypertenze, dochézi ke drazdéni
bazdlnich mozkovych struktur (nervy) a cévnim spazmum.
Klinicky byva bolest hlavy, zmatenost, zvraceni, ztrita
védom{, meningismus. Casté jsou srdeéni arytmie. Stav
postizeného se postupné rozviji v prubéhu dni, kdy se objevuji
komplikace, zpusobené predev§im rozvojem cévnich spasmu.
Déle hrozi nebezpeci opakovani hemoragie. Celkové dosahuje
dmrtnost pramérné 50 %.

(obr. )

Subarachnoidédlni krvaceni postihuje Castéji zeny, prumérny
vek byvéa 55 let. Castéji vznikd po namdhavém vykonu, Cést
piipadil vznikne ve spanku. Témér 40 % rozsdhlych krvaceni
méa anamnesticky udaj o 2 — 4 tydny predchazejici atace
lehkého meningismu, spojeného s mirnym krvécenim do sub-
arachnoidélniho prostoru.

(obr. )

Pozdéji dochézi k reabsorpci krevnich elementi meningedlni
tkdni a chorioiddlnim plexem s tcéasti polymorfonukledru
a makrofagi. Rozpadem erytrocytu se uvoliiuje bilirubin a
hemosiderin (residudlni pigmentace).

(obr. )
Zdroj krvaceni se nékdy pii pitvé obtizné hleda. Pti lokalizaci
je nutno se opirat o klinickd data (zejména byla-li provedena

angiografie). Déle je mozno provést ndstiik mozkovych te-
pen pied pitvou nebo podrobit mozek tzv. dlouhodobé mac-
eraci vodou, v jejimz prubéhu se mozkova tkan zcela rozlozi a
zustanou pouze cévy.

(obr. )

3.4.4 Intracerebralni krvaceni

Masivni krvaceni vznika ndhle a nasledky byvaji velmi vazné
( ictus apoplecticus ). Nejéastéjsi pii¢inou rozsdhlého intrac-
erebralnitho krvaceni je ruptura cévy pii arteridlni hyper-
tenzi (typicky to byvé a. lenticulostriata — kapsulolentikuldrni
krvdcent ). Castéji postihuje levou stranu.

(obr. )

80% krviceni postihuje hemisféry, 15% postihuje mozecek,
5% kmen. Basilni ganglia (mimo thalamu) byvaj{ postizena
ve 40 — 55 %, thalamus 10 — 15 %.

(obr. )

Méné castd byvaji krvaceni z arteridlnich aneurysmat
(vznikajici pfimo nebo §ifenim subarachnoidalniho krvéceni do
mozkové tkéné), hemangiomy a ruzné jiné cévni malformace,
krvécivé choroby, trauma, starsi encefalomalacie, tumory, ab-
scesy (Aspergillus). O intracerebralnim krvdceni nezralych
novorozencu je fe¢ jinde.

(obr. )

Rozvoj masivniho krvdceni viak muze byt relativné pomaly, az
nékolik dni. Nahla ztrata védomi v okamziku za¢dtku krvaceni
byva priblizné u 1/3 pacientu. Dals{mi ptiznaky byvé bolest
hlavy, parézy, epilepticky zdchvat, psychické poruchy.

(obr. )

Lozisko krvéaceni se skldadd z krve a tkanové debris. M4
nepravidelny tvar. Okolni tkdn byva stlacend, dislokovana,
zCasti malatickd a prokrvacena. Doprovodnd nitrolebni hyper-
tenze a edém byvaji pravidlem. Rozsahld krviaceni se mohou
provalit do mozkovych komor. Pokud postizeny ptezije, lozisko
krvéceni se vycisti podobné jako encepalomalacie a vysledkem
byvé ruzné velikd pseudocysta s rezavou pigmentaci stény a
okolni reparativni proliferaci astroglie. Tento proces trvd 2 -3
mésice.

(obr. )

3.4.4.1 Progndza intracerebralniho krvaceni.

[jdaj o prognéze uzce souvisi s diagnostickymi moznostmi.
Difve uddvand vysokd tmrtnost (80 — 90%) byla s rozvo-
jem novéjsich diagnostickych metod (CT) korigovdna. Dnes
se prokazuji i relativné mala krvéceni, pomaleji se rozvijejici,
kterd byla diive povazovana za ischemie. Proto se dnes
uddva smrtici zdvér u 30 — 40 % piipadu. Zdlez{ na rozsahu
krvéceni, lokaliaci, véku nemocného a na stavu védomi.
Tristiva krvaceni velikosti nad 5 cm maji infaustni prognézu.

(obr. )

Kromeé rozsahlych krvéceni existuje jesté krvaceni kapilarniho
puvodu, davajici obraz mozkové purpury. Pfi¢in tohoto stavu
je fada: krevni onemocnéni (napf. leukemie), imunologické
poruchy spojené s demyelinisaci (akutni hemoragickd en-
cephalomyelitis Hurst), tukovd embolie, infekce (postihujici
endotel — rickettsiosy, ddle téz napf. maldrie), otravy (ar-
sen, antikoagulancia), trauma hlavy, dipal, septikémie (DIC).
Stav je zpravidla provézen tézkou poruchou mozkovych funkei
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(koma).
(obr. )

3.4.5 Nitrokomorové krvaceni

Zpravidla vznikd nésledkem provaleni rozsahlého intrac-
erebralniho krvaceni do komor. Tato komplikace nastdva u
25 — 45% pripadu. Prezivé pfiblizné polovina postizenych.
O krvéaceni ze subependymaélnich hematomt u nezralych
novorozencu je te¢ jinde. Déle pfipadd v tuvahu krviceni
z plexus chorioideus a provaleni rozsahlého subarachonidalniho
krvéaceni do komor.

(obr. )

3.5 Spinalni krvaceni

M4 podobnou problematiku jako krvaceni mozkové. Nejcastéji
je traumatického puvodu, intraspindlni arteriovenézni mal-
formace jsou vzacnéjsi. Postihuje pfedevSim Sedou hmotu.
Nésledkem byva vytvoreni intraspindlni posthemoragické
pseudocysty.

(obr. )

3.6 Poruchy cév
3.6.1 Anatomické odchylky

Asymetricky vyvoj vétsich cév byva pomérné Casty. A. caro-
tis interna muze mit Cetné anatomické odchylky, jako je
vinuty prubéh, ohyby, klicky, stenézy, hypoplazie. Pokud je hy-
poplézie vétsiho stupné, muze se nepiiznivé uplatinovat v kom-
binaci s dalsimi zménami. Persistence embryondlnich cévnich
anastoméz pii basi mozku muze byt zdrojem masivni hemor-
agie, a to i u malych déti.

(obr. )

3.6.2 Intrakranialni cévni malformace

Nékteré jednotky této skupiny byvaji soucasti komplexnich
syndromu, kdy jsou cévnimi malformacemi postizeny i jiné
organy nez CNS. Jednd se o kapilarni teleangiektasie, kav-
ernézni hemangiomy, arteriovendzni malformace a vendzn{ an-
giomy.

(obr. )

3.6.2.1 Teleangiektazie

se nachdzeji nejc¢astéji na basi pontu nebo bilé hmoté hemisfér.
Byvaji obvykle pfiblizné 3 cm velké a skladaji se z konvolutu
dilatovanych cévnich lumin, separovanych normalni mozkovou
tkdni. Mohou byt zdrojem krvaceni, casto vSak zustavaji klin-
icky némé.

(obr. )

Kapildrni teleangiektasie mozku, mozecku a mozkového kmene
byvaji soucasti hereditarnich hemoragickych teleangiektasii
Rendu-Osler.

(obr. )

3.6.2.2 Kaverndzni hemangiomy

se skladaji z nakupenych cévnich Ilumin, obvykle bez
vmezefené mozkové tkané. V okoli mohou byt residua po
krvaceni. Projevovat ze zaCnou zpravidla az v dospélém véku
(krvéceni).

(obr. )

3.6.2.3 Arteriovenézni malformace

jsou z kongenitdlnich cévnich malformaci nejcastéjsi. Pro-
jevy zacinaji ve druhé dekadé. Lokalizovany jsou zpravidla
supratentoridlné (vétve a. cerebri media). Histologicky se
jednd o nakupeni cévnich lumin kolisajictho prumeéru, se
sténami nepravidelné sily. Postizeného ohrozuji pfedevsim ar-
teriovenoznim zkratem s ischemizaci okolni tkdné, méné casto
krvacenim. Klinicky vyznamnd je téz trombdza a kalcifikace
malych cév (CT diagnostika).

(obr. )

3.6.3 Vakovita aneurysmata

Incidence vakovitych aneurysmat se odhaduje na 1% pop-
ulace, pfi pitvé se najdou az u 5% dospélych (u Zzen
Castéji). Nejcastéjsi komplikaci{ byvé ruptura aneurysmatu a
nésledné krvéceni do subarachnoidalniho prostoru (Castéji pti
prvnich atakach) nebo krvéceni intracerebralni (po vytvofeni
vazivovych srusti v okoli aneurysmatu). Velkd aneurysmata
mohou téz komprimovat mozkové nervy nebo mozkovy kmen,

branit cirkulaci cerebrospindlniho moku.

(obr. )

Aneurysmata byvaji umisténa nejcastéji v predni jamé lebni
pii vétveni c. arteriosus Willisi. Mohou byt mnohocetnd, jejich
velikost kolisd od milimetrovych rozméru az po nékolik cen-
timetru. Velikost prasklych aneurysmat byva vétsi nez 7 mm.
Ulozena byvaji v subarachnoiddlnim prostoru a mohou byt
vice ¢i méné zanorena do mozkové tkané.

(obr. )

Aneurysmata vznikaji nejcastéji na podkladé defektu elastické
a svalové vrstvy cévni stény, ktery byva vrozeny. Maji ten-
denci se zvétsovat. Jejich lumen mize byt ¢dstecné nebo tplné
trombotizované. Jako podpurny faktor se uddva hypertenze.
Sekundédrné mohou vakovitd aneuryzmata vznikat na podkladé
arteriosklerézy nebo traumatu.

(obr. )

3.6.4 Arterioskleréza

Atherosklerotické zmény postihujici vétsi arterie, zejména
pocatek a. carotis interna, intrakranidlni segment ver-
tebralnich arterii a stfedni ¢4st a. basilaris.
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(obr. )

3.6.4.1 Hyperplasticky typ arteriosklerézy

m& typicky vzhled cév s tvorbou ateromovych plati. Takto
postizené cévy maji tendenci ke stendze lumina. Mozek
byva postizen snizenym krevnim prutokem stenézovanymi ar-
teriemi, trombotickym uzdvérem cévy i obCasnymi atakami
embolizace ateromovych hmot z rozpadajicich se ateromovych
platu.

(obr. )

3.6.4.2 Hypoplasticky typ arteriosklerézy

mé odlisny vzhled. Postizené cévy maji tenkou, prusvitnou
sténu, lumen byvéd nepravidelné dilatované, céva muze byt
elongovand a mit vinuty prubéh. Mohou byt pfitomna drobnd
aneuryzmata. Tendence k cévnim uzdvéram chybi.

(obr. )

3.6.5 Arterioloskleréza

M4 tzkou vazbu na hypertenzni nemoc. Postihuje drobné in-
tracerebralni arterioly, jejichz prumér je mensi nez 200pm.
Charakteristicka je hyalinizace a fibrinoidni dystrofie stény ar-
teriol. Castd byvaji mnohocetnd drobnd vakovits a fusiformnf
aneurysmata (velikost mensi nez 1 mm), drobné krevni
extravasace ev. i loziska ohrani¢eného krvdceni (globoidn{
hematomy). Vyjimeénd vSak nejsou ani rozsghld tiistiva
krvaceni.

(obr. )

3.6.6 Polyarteritis nodosa

Zasahuje muskuldrni arterie stfedniho kalibru. Sténa cévy
je postizena negranulomatézni panarteritidou s ucasti poly-
morfonuklearnich leukocytu, eosinofilu a lymfocyti. Na pod-
kladé fibrinoidni nekrézy vznikaji mnohocetna aneurysmata,
dosahujici velikosti az 1 cm. Nervovy systém postihuje
mononeuritis multiplex ischemického puvodu a drobné ence-
falomalacie.

(obr. )

3.6.7 Amyloidova angiopatie

Mozkova forma amyloidové angiopatie nebyva spojena
s systémovou amyloid6zou, ale ¢asto doprovazi Alzheimerovu
chorobu. Je charakterizovana amyloidovymi depozity v tunica
media a v adventicii leptomeningedlnich, kortikalnich a subko-
rtikalnich arteriol.

(obr. )

4 Traumatické postizeni CNS

Josef Feit

4.1 Oteviena poranéni hlavy
Nejcastéjsi pricinou otevienych poranéni hlavy jsou stielnd
zranéni, méné casto udery tupym piredmétem.

(obr. )

4.1.1 Stfelna zranéni

maji pestry obraz. Zalezi na druhu stfelné zbrané (poma-
lejsi kulky z kratkych zbrani, vysokorychlostni stiely z pusek,
nestabilni malorazné projektily modernich péchotnich zbrani,
broky, stfepiny atd.). Mozek byva postizen nejen samotnou
strelou (stfelny kandl), ale téz dlomky kosti vmetenymi do
mozkové tkdné; u vstielu zblizka téz stielnymi plyny. Kromeé
toho pfi pruchodu stiely vznikd rozsihld kratkodobd komprese
okolni tkané.

(obr. )

Doslo-li k prustfelu, nachdzime udplny stfelny kandl
prochézejici od mista vstupu stiely (vstiel) k mistu vystielu.
U projektili s nizkou rychlosti byvéd otvor vystrelu veétsi.
Otvor v kosti se u vstfelu smérem dovniti trychtyfovité
roz8ifuje, u vystfelu je tomu naopak. Zejména u nestabilnich
projektili muze dochézet k lomeni stielného kanédlu a odrazum
od kosti.

(obr.)

Mozkova tkan v okoli stfelného kandlu byva nekrotickda a
prokrvéacena. V okolni tkani byva edém a znamky kontuze.
Umrtnost pii stielnych poranénich byva vysoka, zejména jsou-
li zasazeny obé hemisféry. Pokud pacient pfezije, byva ohrozen
dalsimi komplikacemi: tvorbou mokové pistéle, zanesenim in-
fekce (fragmenty kosti, zbytky stfely), tvorbou cévniho anerys-
matu traumatického puvodu. Samoziejmosti jsou ruzné stupné
deficitu funkei CNS.

(obr. )

4.1.2 Poranéni tupym piredmétem

spojené s prorazenim lebky byva spojené s tiistivou lebecni
frakturou a vede k rozsdhlému poranéni mozkové tkané
kostnimi tlomky i pronikajicim prfedmétem.

(obr. )

4.2 Fraktury lebky
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4.2.1 Zlomeniny klenby lebni

mohou byt linedrni (¢asto nésledek pddu, i u déti), vpacené (po
ndrazech vétsich predmétu pohybujicich se nizkou rychlosti),
terasovité (koncentricky uspofddané cirkuldrni zlomeniny), di-
astatické (rozestup §vii pri kompresi lebky). Ulomky klenby se
mohou zasunout pod sebe. Nékdy se lame pouze jedna kostni
deska, castéji vnitini{ (inkompletni fraktura). Pii soucasném
roztrzeni meningedlni arterie nebo vény vznikd epidurdlni
hematom.

(obr. )

4.2.2 Zlomeniny baze lebni

Mivaji ¢asto typicky prubéh. Kost praskd v mistech
anatomicky zeslabenych mist. Jednd se o nepiimé fraktury
(kost se ldme mimo misto a smér nirazu). Casto jde o nasledek
komprese hlavy.

(obr. )

Fraktury baze (pokud jsou provazeny i roztrzenim dury) ve-
dou ke vzniku komunikace likvorového prostoru se zevnim
prostorem nebo nékterou lebni dutinou — mokové pistéle.
Chronickd mokova pistél vzdy hrozi zanesenim infekce do in-
trakranidlniho prostoru. Dédle mohou byt poranény hlavové
nervy, cévy a dalsi struktury. Roztrzeni velkych vén hrozi i
nasitim vzduchu a vznikem vzduchové embolie.

(obr. )

Nejbéznéjsi typ fraktury baze lebni za¢ind v Supiné spdnkové
kosti a §iti se podél pyramidy. Je-li doprovézen roztrzenim
dury, vede ke vzniku mokové pistéle se stiedousim (a nésledné
se zevnim zvukovodem, Eustachovou trubici). Muze dojit
k devastaci fetézu sluchovych kustek. Ve stfedousni dutiné
se muze hromadit krev, pfi ruptufe bubinku krev (s moznou
piimési moku) odtékd zevnim zvukovodem. Pfi krvéceni do
mastoiddlnich sklipku se vytvari retroaurikuldrni hematom
(Battleho znameni). Méné casto dochdzi k pfi¢né ruptufe pyra-
midy. Poskozeno byva vnitini ucho a n. facialis.

(obr. )

V predni jamé lebni vedou fraktury parasagitdlné pres strop
orbity. Hrozi vznik komunikace s nosni dutinou. Typicky byva
brylovity hematom (krviceni do periorbitélni tkéng). Casto
byva postizen téz cCichovy nerv. Jindy vede fraktura napfic
pfes orbity.

(obr. )

Kromé téchto moznosti existuji jesté dalsi. Fraktury spojuji
otvory pro vystupy hlavovych nervu a cév. Pii padu do sedu
nebo po padech velkych predméti na hlavu je mozné cirkuldrn{
vlomeni kolem foramen occipitale magnum.

(obr. )

4.3 Commotio cerebri

Jednd se o docasnou, traumaticky zpusobenou okamzitou
ztratu védomi, provazenou antegradni i retrogradni am-
nezii. Pfi¢ina a mechanismus tohoto stavu nejsou presné
zndmy. Neinvazivni vySetfeni (CT) ddvd negativni nélez;
makroskopicky ani mikroskopicky mozek nevykazuje zmény.

(obr. )

4.4 Contusio cerebri

Je podminéna traumatickou povrchovou encefalomalacii ruzné
velikosti. Kontuzni loziska se tvof{ v misté ndrazu (coup —
vznikaji, je-li hlava v klidu a narazi na ni cizi téleso) nebo na
protilehlé strané (contrecoup — pii prudké deceleraci pohy-
bujici se hlavy, napf. ndsledkem padu). Pfi okrajich falx cere-
bri, tentoriu nebo foramen occipitale magnum byvaji herniacni
kontuzni loZiska. Kontusni loziska mohou byt i viceCetna a mo-
hou se stat zdrojem subarachnoidalniho krvaceni.

(obr. )

4.5 Lacerace

Jednd se o roztrzeni mozkové tkané. Postihuje mozek na
podobnych jako kontuze, poskozeni tkané je vSak hrubsi
nésledkem vétsi pouzité sily. Casto byva postizeno téz corpus
callosum a rostralni mozkovy kmen.

(obr. )

4.6 Difuzni axonalni postizeni

Je podkladem vzniku posttraumatické demence. Vznika
nisledkem tupého poranéni mozku u dospélych. Postizeni
ztraci po trazu védomi a zustdvaji v komatéznim stavu. Asi
polovina piipadi nemé vyraznéjsi ndlez na CT vySetfeni. Mo-
hou vsak mit fokalni vicetetnd krvaceni v corpus callosum,
hypothalamu nebo bilé hmoté mozkové.

(obr. )

Histologicky je pfitomno zdufeni axont, které vznikd
v prubéhu nékolika hodin po drazu a muze pretrvavat i nékolik
let. Postupné muze dochézet k proliferaci mikroglie a likvidaci
axonu. Pozdéji nésleduje atrofie mozku s dilataci komor. Tento
typ postizeni vznika zejména pii prudkém tihlovém zrychleni
hlavy (napf. u tangencidlnich ndrazu).

(obr. )

4.7 Traumatické poruchy cév

Nésledkem traumatu muze dochézet k naruSeni cévni stény,
které se projevi postupnym rozvojem aneuryzmatu. Rovnéz
muze dochézet k traumatickym arteriovenéznim komunikacim
(napf. a. carotis a sinus cavernosus).

(obr. )

4.8 Krvaceni

Epidurédlni, subduralni, subarachoiddlni i intracerebralni
krvaceni mohou byt traumatického puvodu. Problematika
krvéceni je rozebriana v kapitole ,,Poruchy krevniho obé&hu
CNS“.

(obr.)
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4.9 Postizeni CNS u traumat jinych organi

Jednd se predevSim o tukovou embolii vznikajici fraktur
rourovitych kosti a u urazu spojenych se zhmozdénim tukové
tkané. Pacienti maji horecku, tachypnoe, jsou neklidni a
zmateni. Stav muze progredovat ke smrti. Postizeny byvaji
predevsim plice, pticinou smrti byva respira¢ni selhani.

(obr. )

Na tkanich CNS byva makroskopicky petechidlni krvaceni
v bilé hmoté. Tukova embolie v kapilardch se vizualizuje
prostiednictvim lipofilnich barviv z nazmrzlo pfipravenych
fezt (olejova Cerven, Sudan).

(obr. )

4.10 MiSni traumata

Uzavienad misni traumata vznikaji pii luxaci ¢i fraktute patetre
nebo diskopatiich, mohou vsSak vzniknout i bez postizeni
kosti pfi nahlych nadmérnych flexich patefe. Podobné muze
byt micha poSkozena pfi traumatickych frakturidch péatetre
(zhrouceni téla obratle — tumor, zdnét). Vyskytujf se v kombi-
naci s poranénim mozku, mohou vSak vzniknout i samostatné.
Ziidka vedou piimo ke smrti.

(obr. )

Podkladem je (podobné jako u mozku) traumatickd myeloma-
lacie. Vznik kontuznich lozisek, utlak michy pti epidurdlnich ¢i
subdurélnich misnich hematomech (nebo tumorech) je rovnéz
mozny. Nékdy dochazi téz ke traumatické trombédze spindlnich
arterii. Nahly tah za koncetinu muze vést k vytrzeni nervovych
kofenu z michy.

(obr. )

Nésledky zaviseji na vyskové turovni postizeni a na stupni
a lokalizaci pferuSseni michy. Pfi Uplné transverzalni 1ézi
misni dochdzi ke kompletni paréze a ztraté Citi v segmentech
kaudélné od preruseni, spojené s postupnou degeneraci a
trofickymi poruchami (dekubity). Ztrata ovldddni mocového
méchyie muze vést k ascendentnim infekcim mocovych cest.
Pokud je alespon ¢ast vldken zachovana, mohou se do jisté
miry uplatnit reinervaéni pochody (viz myopatologie).

(obr. )

Postizen{ michy muze byt centrdlni (centralni krvdceni nebo
edém), pfedni (postizeni a. spinalis anterior stlacenim tlomky
kosti nebo chrupavky vede k oboustranné ztraté motorickych
funkecf a €iti pro bolest), jednostranné (ztrata motorické funkce
a proprioceptivniho ¢iti na postizené strané a Citi pro bolest
na strané opa¢né — Brown-Sequard ), postihujici zadni miSni
provazce (ztréta proprioceptivniho ¢it{; motorickd funkce a ¢it{
bolesti zustdvaji zachovény).

(obr. )

5 Infekéni a zanétliva onemocnéni CNS

Karel Dvordk

Uvop

Infekéni a zdnétlivd onemocnéni CNS tvoii velmi obsdhlou, eti-
ologicky i morfologicky znané ruznorodou skupinu. Patogeny
vstupuji do CNS nejcastéji krevni cestou, pfimym pfestupem
z okolnich struktur, ascendentné podél nervi, a vzacné primou
infekci pfi otevieném traumatu. CNS je pfed postupem in-
fekce z mékkych tkani chrdnén souvislym kostnim obalem a
pied vstupem infekce z krve mozkovou cévni bariérou. Infekce
CNS jsou proto mnohem méné casté nez jsou infekce jinych
objemnych organu. Vstoupi-li v8ak infekce do struktur CNS,
pak postupuje vétsinou rychle, ¢asto se zdvaznymi nasledky.

(obr.)

Etiologicky je skupina zanéti CNS mimofddné ruznorodi;
zénéty CNS vyvolavaji bakterie, viry, plisné, prvoci, rick-
ettsie a paraziti. Uplny vycet etiologicky ¢lenénych jednotek
pfesahuje moznosti i potfebu vyukového textu. Proto se
omezime pouze na popis charakteristickych stavu a Castéji se
vyskytujicich chorobnych jednotek.

(obr. )

5.1 Meningitidy

Zanéty tvrdé pleny (pachymeningitidy) jsou ohrani¢ené pro-
cesy vazané na zanét v okolnich strukturach. Z pachymenin-
gitid je v klinické praxi vyznamny epidurdlni absces a sub-
duralni absces. Leptomeningitidy jsou zdnéty ohranic¢ené na
arachnoideu a na pia mater. Jsou mnohem ¢astéjsi nez pachy-
meningitidy. Proto jsou v klinické i v patomorfologické praxi
nizvem , meningitis“ konvenéné oznacovany jen leptomeningi-
tidy.

(obr. )

5.1.1 Epiduralni absces

Vznikd v dutiné lebni jako komplikace otevienych poranéni
lebky nebo rhinogenni a otogenni osteomyelitidy. Epiduralni
spindlni absces vznikd také pfimym pfechodem hnisavého
zénétu z meékkych tkdni v okoli patefe a cestou vendznich
spojek mezi intravertebralnimi a extravertebralnimi venéznimi
plexy.

(obr. )

5.1.2 Subduralni absces

je nahromadéni hnisu mezi dura mater a arachnoideou. Vznika
ze stejnych pficin jako absces epidurilni, dile také z infiko-
vaného subduralniho hematomu.

(obr. )

5.1.3 Leptomeningitidy
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Uvop

Leptomeningitidy jsou casto sledovany zanétlivou reakei
ependymalni vystelky mozkovych komor, zdnétem chori-
oidalniho plexu, pfitomnosti exsudatu v subarachnoiddlnim
prostoru a v cerebrospindlnim likvoru. Patomorfologicky lze
vy€lenit 3 vyhranéné formy meningitidy: purulentni, lymfo-
cytarni a granulomatdzni.

(obr. )

5.1.3.1 Purulentni meningitis

je zpusobena pyogennimi bakteriemi. Nejcastéjsim puvodcem
meningitidy novorozencu je Escherichia coli, streptococ-
cus skupiny B a proteus; u kojencu nad 4 mésice véku
haemophilus influensae; u déti a mladych osob neisseria menin-
gitidis. V kazdé vékové skupiné mohou meningitidu vyvolat
pneumokoky, stafylokoky, streptokoky a dalsi mikroorgan-
ismy. Prubeéh je pravidelné akutni. Mikroorganismy pfichazeji
na pleny krevni nebo lymfatickou cestou ze vzdaleného
primérniho fokusu, z okoli pii zénétech stiedousi a pii si-
nusitidach, ze zevniho prostfedi pii otevieném poranéni lebky.
Casto je mechanismus vzniku nejasny.

(obr. )

Pia mater je pfekrvend, prosdkld, prostoupend hnisem.
Likvor je hnisavé zkaleny, plexus chorioideus pfekrveny, casto
pokryty hnisavé zkalenou vrstvou fibrinu. Zanétlivy exsudat
muze pokryvat i ependym a vypliiovat komory (pyocefalus).
Na mozku je edém, kiura muze byt prokrvdcend, nékdy jsou
piritomny korové nekrézy. U meningokokové meningitidy je
maximum zénétlivych zmén na mozkové bazi a na miSe;
bazalni lokalizace exsuddtu pievlddda i u hemofilové infekce.
U pneumokokové meningitidy je zanét prevazné nad konvexi-
tou hemisfér.

(obr. )

Po zhojeni hnisavé leptomeningitidy jsou mékké pleny
Casto vazivoveé ztlustélé (leptomeningitis chronica productiva).
Stejné zmeény plen lze najit i bez vztahu k pfedchozi meningi-
tidé, puvod je nejasny.

(obr. )

HISTOLOGIE

Mikroskopicky je plena prostoupena neutrofily a aktivo-
vanymi histiocyty, v likvoru jsou cetné neutrofily a fibrin.
Rozsah infiltratu kolisd od fidce, prevazné perivaskularné
rozlozenych zénétlivych bunék, az po difuzni infiltraci,
kterd vyrazné ztlustuje plenu. Infiltrdt pokracuje cestou
Virchow-Robinovych prostoru i do mozkové kury. Zpocatku
prevladaji neutrofily, pozdéji lymfocyty, plazmatické bunky
a fibroblasty. Zanétlivé zménéné arterie a vény mohou byt
uzavieny trombem s naslednymi drobnymi korovymi in-
farkty. Tyto zmény, stejné jako prechod zdnétu na mozkovou
tkdn (meningoencefalitis), zanechdvaji po zhojen{ trvalé psy-
chomotorické poruchy. Organizace exuddatu v akveduktu
muze vést k pozanétlivému hydrocefalu, po arachnoidealnich
srustech vznikaji subarachnoidalni cysty. Zanétlivd infiltrace
mozkovych nervi a miSnich kofenu zpusobuje jejich ¢astecnou
demyelinizaci.

(obr. )

5.1.3.2 Lymfocytdrni meningitis

(nehnisavd leptomeningitis). Plena je lehce zdufeld a
prekrvend. Mikroskopicky je prostoupena lymfocyty. Klinicky

nélez meningitidy byva u fady celkovych infekci zpusobenych
viry. V likvoru je lymfocytéza, lehce jsou zvySené proteiny,
bakteriologickd kultivace je v8ak negativni; odtud ndazev
aseptickd meningitis. Virologicky byla prokdzina fada viru
(virus pfiusnic, skupina coxsackie, echoviry, Epstein-Barrové
virus, typ IL. herpes simplex virus). Casto je virologicky pritkaz
negativni.

(obr. )

5.1.3.3 Granulomatézni meningitidy

jsou charakteristické svym chronickym prubéhem. V eti-
ologii stoji na prednim misté mycobacterium tuberculosae a
mykotickd infekce cryptococcus neoformans. Vzacnou pfi¢inou
je bruceléza a lues. V souvislosti s imunosupresivni terapii a
s HIV infekci jsou dnes Castéjsi také meningitidy zptusobené
plisnémi typu aspergilus a candida; meningitida je zde soucasti
mykotické meningoencefalitidy.

(obr. )

5.1.3.3.1 Meningitis tuberculosa

byla do zavedeni terapie uCinnymi antituberkulotiky dosti
castd. Je lokalizovand pfevdzné na mozkové bédzi (tuber-
culosis basilaris). Fzsudativni typ je makroskopicky znacné
charakeristicky. Baze mozku a mozecku je pokrytd rosolovitou
zlutozelenou vrstvou (histologicky jsou zastoupeny Orthovy
buriky, lymfocyty, fibrin a neutrofily, bakterioskopicky lze
prokdzat ¢etné BK). U proliferativniho typu je rosolovity ex-
sudat prostoupen ¢etnymi bélosedymi uzliky tvofenymi speci-
fickou granula¢ni tkani. P#i splyvani uzliki vznikd az 1 cm
tlustd, tumoru podobna vrstva. TBC meningitis je castéjsi
u déti, vznikd pravidelné hematogenné z primdrni plicni
lokalizace. Po vyléteni jsou pleny casto vazivové ztlustélé,
vazivo muze uzaviit foramina rhombencephali za vzniku ob-
strukéniho hydrocefalu.

(obr. )

5.1.3.3.2 Kryptokokovd meningitida (blastomycosis)

je zpusobena plisni cryptococcus neoformans. Plisen ma
kulovity tvar s charakteristickym hlenovym pouzdrem o
pruméru 4 — 20um. Makroskopicky nédlez na plenach pfipomind
TBC meningitidu. V subarachnoiddlnim prostoru je hlenovita
hmota tvofend nakupenymi kryptoky. Drobnd loziska zanétu
jsouiv mozkové tkdni (meningoencefalitis). Mikroskopicky jde
o tuberkuloidni granulomatézni reakci.

(obr. )

5.2 Mozkovy absces

Puavodcem mozkového abscesu jsou pyogenni bakterie. Do
mozkové tkané se dostavaji embolizaci bakterii ze vzdalenych
zénétlivych procesu v ruznych ¢éastech téla, ptimym Sifenim
zdnétu z okoli (stfedni ucho, sinusitidy), pfipadné vniknutim
infekce cestou otevienych traumat. Asi 20 % abscesu je idiopat-
ickych (bez zndmé piiciny). Abscesy v tempordlnim, méné
Casto v parietalnim laloku vznikaji nejcastéji ptechodem in-
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fekce ze stFfedniho ucha; mozeckové abscesy prechodem infekce
z processus mastoideus. Hematogenni abscesy jsou vétSinou
vicecetné.

(obr. )

Vzhledem k piitomnosti glie v mozkové tkani a vzhledem
nepatrnému objemu tkdné typu fidkého vaziva v  CNS mé
mozkovy absces ponékud odlisnou stavbu stény nez absces
v jinych orgdnech. Absces za¢ind jako ohrani¢end zména typu
drobné nekrézy s mikrotrombézami a leukocytarni reakci na
periferii (ohranicend encefalitis, cerebritis). V centrdlni ¢asti
vyvinutého abscesu je hnisavy obsah. Vlastni sténa je tvofena
tfemi vrstevami: vnitini vrstva, slozena z alterovanych neutro-
filt a fibrinu; stfedni vrstva, tvofend granulacni tkani (kapildry,
neutrofily, histiocyty, plazmatické buiky, fibroblasty); per-
iferni vrstva, tvofend edematdzné prosdklou mozkovou tkani
s hypertrofickymi astrocyty, které polymorfii svych jader
pripominaji tumor. Periferni vrstva muze byt tlustd 1 cm i
vice, pfechézi plynule do okoli. Velikost abscesu kolisa; velké
abscesy mohou nahrazovat cely lalok a klinicky imponuji jako
tumor. Absces zpusobuje zvySeni nitrolebniho tlaku, otok
mozku a tlakovou atrofii ptilehlé mozkové tkané; muze byt
zdrojem hnisavé meningitidy nebo ventrikulitidy.

(obr. )

HISTOLOGIE

Histologicky je patrnd sténa abscesu s pyogenni membranou.

(obr. )

5.3 Encefalitidy

Uvop

Termin ,,encefalitis* je §iroky; oznacuje zanét mozku nezavisle
na pfic¢iné a morfologické formé. K upfesnéni encefalitidy je
tfeba uvést dalsi udaj, napf. hnisavd encefalitis, mykotickd
encefalitis, amébova encefalitis a pod. V klinické praxi, ale
i v patomorfologii, je v8ak termin ,encefalitis* bez dalsiho
upfesnéni spojovan s nehnisavymi zdnéty virového puvodu.
Encefalitidy jsou v monografiich ¢lenény podle ruznych
hledisek do fady skupin.

(obr. )

KLASIFIKACE

Encefalitidy primdrni jsou zpusobené neurotropnimi viry.
Postihuji charakteristicky nervovy systém, jsou prenaSené
na clovéka ze zvifat, morfologicky jsou charakterizované
poskozenim neuronu, perivaskuldrni infiltraci lymfocyty, plaz-
matickymi buitkami a reaktivnimi zménami glie. V neuronech,
méné v glii, jsou Casto typické intranukledrni nebo cytoplaz-
matické inkluze.

(obr. )

Encefalitidy sekunddrni maji mozek postizen nekonstantné
jako komplikace celkového zakladniho onemocnéni. V etiologii
se uplatiuji rovnéz viry (enteroviry, herpesviry, virus paroti-
tidy a jiné), rickettsie, paraziti (toxoplazméza, malérie, try-
panosomidza), bakterie, spirochety (typhus exanthematicus,
lues) a plisné.

(obr. )

V dalsim textu se omezime na popis Castéji se vyskytujicich
a charakteristickych jednotek a na stavy, kde postizeni mozku
tvoii vedouci znak klinickych projevu.

(obr. )

5.3.1 Virové encefalitidy
5.3.1.1 Vzteklina (rabies, lyssa)

je primarni encefalitida zpusobend lyssavirem. Rezervoarem
viru jsou masozravé Selmy, vzacné bylozravci, v Jizni Americe
nékteré druhy netopyri. Clovek se vétsinou nakazi pok-
ousanim nemocnym zvitetem. Vzteklina je rozsifena po celém
svété. Po kousnuti se virus replikuje v pfi¢né zihaném svalu,
vniké do periferniho nervu a retrogradnim axonovym proudem
(1 -3 mm za hod.) postupuje do michy a do spindlnich ganglif.
Po inkubaci 3 — 8 tydnu se rozviji klinické pfiznaky.

(obr. )

Pti pitvé je mozek prekrveny, zdufely, s drobnymi sub-
arachnoiddlnimi hemoragiemi. Pia mater je mirné infiltrovdna
lymfocyty. Zmény jsou predevSsim v Sedé hmoté mozku i
michy a také ve spindlnich ganglii. Vice je postizena kréni
micha a mozkovy kmen, méné kira mozku a mozecek. V cy-
toplazmé nékterych neuronu jsou Negriho téliska (kulovité
oxyfiln{ inkluze velikosti erytrocytu a mensi). Jsou velmi
zfetelnd ve velkych neuronech (pyramidové buiky hip-
pocampu, Purkytiovy buiniky mozecku). V periférni vrstvé
télisek byly prokazany viriony. Kolem zanikajicich bunék se
tvoii gliové uzliky. V nékterych piipadech jsou morfologické
zmény piekvapivé malé.

(obr. )

5.3.1.2 Herpetickd encefalitis

ETIOLOGIE

je zpusobena virem herpes simplex typ I. a II. Typ L. vyvolava
béznou kozni afekci na rtech (herpes labialis) a stomatitidy.
Typ II. vyvoldvé analogické kozni afekce v okolf genitélu (her-
pes genitalis). V typickych pfipadech vyvoldva typ I. encefal-
itidu u dospélych, typ II. encefalitidu u novorozencu.

(obr. )

Pii pitvé je mozek silné silné otekly, pleny jsou piekrvené.
V popiedi ndlezu jsou nekrézy (nekrotizujici encefalitis),
rozlozené nejcastéji v kuie frontalnich laloki, méné casto
v jinych oblastech mozku. Nekrézy pfipominaji hemorag-
ické infarkty; rozsahlejsi jsou pii infekci virem typu II., kdy
jsou casté i v bilé hmoté. Mikroskopicky je v plendch a
perivaskuldrné zanétlivy infiltrat z lymfocytu, plazmocyta a
makrofagli. V okoli nekréz jsou v jadrech cetnych neuronu
a v jadrech gliovych bunék intranukledrni oxyfilni inkluze
slozené z virionu. Inkluze byly prokdzdny u 80% pitvanych
ptipadu, mohou zaujimat celou plochu jadra. Patomorfolog-
icka diagnoza je mozna také bioptickou detekci inkluzi, z cilené
excize mozkové kury a imunocytochemickym nebo elektron-
mikroskopickym prikazem viru. U nelééenych piipadu je mor-
talita 80%, u lééenych 30%. Po vyléceni pacientu zustéva
velmi ¢asto trvald zména intelektu i motoriky.

(obr. )

5.3.1.3 Poliomyelitis acuta anterior

Infekénim agens jsou enteroviry, nejcastéji polioviry (typ I.,
méné typ II. a IIL.), v malém poctu pifpadi také viry cox-
sackie a ECHO viry. Pacient je vét§inou infikovan alimentarné,
virus je replikovan ve sliznici orofaryngealni oblasti a ve sliznici
stfevni, pak vnika do lymatickych cév a do krve. Po¢ate¢ni faze
muze byt klinicky ném4 nebo provazena mirnymi necharakter-
istickymi priznaky celkové virové infekce. V 80 —90 % je infekce
zastavena na trovni enterdlni faze a z toho v 50 % jiz zanechdva
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trvalou imunitu. Jen asi u 10 % pfipadt vznikne postizeni CNS
(poliomyelitis, encefalitis).

(obr. )

Virus vykazuje ,systémovou® afinitu k motorické sedi CNS
(pfedn{ rohy misni, motorické formace mozkového kmene,
gyrus praecentralis). Napadeny mohou byt i jiné soucasti
mozku a michy véetné bilé hmoty. Nejvétsi a nejcastéjsi jsou
zmény na miSe. Micha zdufuje, pfedni rohy jsou napadné
prekrvené. V postizenych oblastech jsou perikapilarni i difuzni
zénétlivé infiltraty (lymfocytdrni-plazmocytdrni) neurony jsou
nekrotické, obklopené smiSenym infiltrdtem (nejprve neutro-
fily, pak lymfocyty, plazmatické bunky a mikroglie). Nekréza je
sledovdna neuronofagii a zmnozenim glie. V jaddrech nékterych
neuronu jsou drobné intranukledrn{ inkluze (Crowdy typ B).
Zanik motorickych neuronu vede k atrofii pfislusné svalové
skupiny. Vedle michy a mozku byly nalezeny zanétlivé zmény i
ve svalech (myositis), v myokardu (myocarditis) a v perifernim
nervovém systému.

(obr. )

5.3.1.4 Klistovd encefalitis (stfedoevropska kli$tova
encefalitis)

Virus je pfendSen pfisdtim infikovaného klistéte, vyjmecné

zazivacim traktem (pozitim masa infikovanych zvitfat nebo

mléka infikovanych krav). Rezervodrem viru jsou drobni hlo-

davci. U néas jde o dosti ¢astou infekci, probihd v8ak benigné,

patomorfologické ndlezy jsou zndmé z ojedinélych tmrti.

(obr. )

V Kklinickém prubéhu lze rozligit 3 formy. Vétsina infekci
probihd pouze pod obrazem formy meningedini. Forma menin-
goencefalitickd a encefalomyelitickd je nepomérné vzacnéjsi.
Patomorfologicky jsou typickym znakem perivaskuldrni
mononukledrni (lymfocytarné-plazmocytarni) infiltréty v okolf
kapildr a venul (perivaskuldrni uzliky) a mononukledrni infil-
trace mé&kké pleny. Jen u 10% pacientu s klinicky zfetelnou
meningoencefalitidou zustdvaji trvalé nésledky. Koreluji se
zdnikem neuronu a s drobnymi fokdlnimi nekrézami. Zmény
mohou byt v Sedé i v bilé hmoté (panencefalitis), nejcastéji
jsou rozlozeny periaxidlné (v bazdlnich gangliiich, v mozecku,
v prodlouzené mise a v krénf mise). Pfi tézkém postizeni michy
je morfologie velmi podobna zménam pii poliomyelitidé.

(obr. )

Klistové encefalitidy a encefalitidy pfendSené éElenovci se
vyskytuji po celém svété (e. venezuelskd, e. St. Louis, e. kali-
fornsk4, e. japonskd a dalsf). Virus stiedoevropské klisfové
encefalitidy je blizky viru skotské ovéf encefalitidy (louping ill)
a viru ruské jarné-letni klisfové encefalitidy, kterd je tradi¢né
délena na mirnéjsi zdpadni typ (béloruskd, ukrajinska encefali-

“ivs

logické zmény jsou podobné jako u stfedoevropské encefalitidy.

(obr. )

5.3.1.5 Encefalitis u AIDS

se vyskytuje u poloviny nemocnych AIDS s klinickymi znaky
postizeni CNS. Je zpusobena HIV virem a mé& nékolik forem:
Aseptickd meningitida s klinickymi znaky virové meningitidy
se vyskytuje u 10 % pacienta s HIV infekci. Subakutni ence-
falitis postihuje 30 % pacientt, kteff zemreli na AIDS. Zmény
jsou v bilé hmoté hemisfér a mozecku, méné v bazilnich
gangliich. Jde o fokdlni redukci myelinizovanych vldken a

fokalni vyskyt mnohojadernych obrovskych bunék, makrofagu
a lymfocytu. Soucasné je aktivovand mikroglie a astrocyty.
V postizenych oblastech mozku lze prokazat virus. Nalez ko-
reluje se syndromem AIDS demence. Vakuoldrni myelopatie
byla popséna u 20 — 30 % pitvanych piipadiu. Charakteristicka
je vakuolizace myelinovych pochev, postupny zanik axonu a
piftomnost makrofdgu (tiklidovych bunék). U pacienti s AIDS
jsou casté encefalitidy typu oportunni infekce: encefalitida cy-
tomegalickd, herpeticka, toxoplazmova a jiné.

(obr. )

5.3.1.6 Pomalé virové encefalitidy

Uvop

Encefalitidy zptusobené pomalymi viry jsou infekce s velmi
dlouhym obdobim latence a s klinickym nélezem, ktery neod-
povida charakteristickému prubéhu encefalitidy. Do skupiny
lIze zafadit: subakutni sklerotizujici panencefalitidu, progre-
sivni zardénkovou panencefalitidu, subakutn{ spongioformni
encefalopatii (morbus Jakob-Creutzfeldt) a progresivni mul-
tifokalni encefalopatii.

(obr. )

5.3.1.6.1 Subakutni sklerotizujici panencefalitida

se vyskytuje u déti a u mladych osob mezi 4. — 20. rokem.
Prubéh je progresivni, vede ke smrti béhem nékolika mésicu
az dvou let. Choroba za¢ind poruchou psychiky, pokracuje
pres ztratu volnich pohybu k demenci a decerebraé¢ni rigidité
s celkovou kachexii. Onemocnéni vznikd az za nékolik roku po
béznych spalnickdch. Jde o reaktivaci viru, ktery perzistoval
v mozku v latentni formé. Patogeneze neni zcela jasna. Nékteré
nalezy dokladaji, ze puvodcem je defektni spalnickovy virus,
jind teorie zduraziiuje pacientovu abnormélni imunologickou
odpoveéd.

(obr. )

Urcujicim patomorfologickym ndlezem jsou intranukledrni
inkluze v neuronech a v oligodendroglii. Jsou pocetné,
vyplnuji témér celé jadro. Elektronmikroskopicky jsou slozeny
z pokroucenych filament tvarem pfipominajicich plisné. V kufe
mozku i v jinych formacich §edé hmoty postupné mizi neurony.
V bilé hmoté je subkortikdlné vyznacena demyelinizace, v celé
bilé hmoté hemisfér je zmnozena astroglie. V okoli cév jsou
lymfocytarni-plazmocytarni infiltraty. U rychle probihajicich
piipadu je mozek makroskopicky normalni, pfi prolongovaném
prubéhu vznikd postupné atrofie, komory jsou rozsifené,
konzistence mozku je ndpadné tuha.

(obr. )

5.3.1.6.2 Progresivni zardénkova panencefalitis

je vzécna. Vyskytuje se jako pozdni nédsledek vrozené nebo i
v pozdéjsim obdobi zivota ziskané zardénkové infekce. V pato-
morfologii dominuje postupny zanik neuronu, lymfocytarni-
plazmocytarni infiltraty a fibrinoidné nekrotickd arteriitis.
Makroskopicky obraz koreluje se subakutni sklerotizujici pa-
nencefalitidou.

(obr. )
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5.3.1.6.3 Subakutni spongioformni encefalopatie
Jacob-Creutzfeldt

je vzacné onemocnéni vyskytujici se u dospélych na celém svété
(1 — 2 pripady na milion obyvatel, u 1/5 piipadu je vyskyt
familidrn{). Klinicky dominuje organicky psychosyndrom s pro-
gredujici demenci a parézami. Pacienti umiraji vétSinou do
1 roku. Onemocnéni je pfenosné intracerebralni inokulaci in-
fikované mozkové tkédné na opice a jina laboratorni zvitata.
Puvodcem je dosud nepiesné identifikovany, velmi rezis-
tentni virus. Charakteristickym znakem v mikroskopickém
obraze je piitomnost pocetnych drobnych vakuol v &edé
hmoté, zanik neuronti a zmnozeni glie. Vakuoly jsou in-
tracelularni, elektronopticky se jevi jako prdzdné prostory
s krouzkovitymi membrénovymi formacemi a piepazujicimi
septy. Makroskopicky je mozek nezménén nebo je mirné
atroficky.

(obr. )

5.3.1.6.4 Kuru

je pomald viréza vyskytujici se u domorodct na Nové Guinei.
Probiha progresivné nékolik let a kon¢i demenci a kachexii.
Diive §lo o onemocnéni casté, postihovalo az 1% populace.
V pfenosu onemocnéni hral vyznamnou roli kanibalismus,
s ustupem kanibalismu vyskyt kuru prudce poklesl.

(obr. )

Progresivni multifokalni encefalopatie je uvedena v demyelin-
izagnich chorobéch.

(obr. )

5.3.2 Ricketsiové encefalitidy
5.3.2.1 Typhus exanthematicus

Encefalitida je sou¢édsti celkové infekce. Puvodcem je Rick-
ettsia prowazeki prendsend vsi, kterd napadd endotelie a mnozi
se v jejich cytoplazmé. Makroskopicky nalez na mozku muze
byt nendpadny, casto jsou znamky edému piipadné drobné
hemoragie. Endotelie kapildr nekrotizuji, kapildrni lumina
jsou uzavfena hyalinnim trombem. V okoli kapilar nakupené
histiocyty a mikroglie vytvareji typicky perikapildrni uzlik.
Trombézy podminuji fokdlni nekrézy. Nejvice byva postizena
oblongata, pons, dédle bazalni ganglia, a hluboké vrstvy kury.

(obr. )

5.3.2.2 Encefalitis Skalistych hor

zpusobuje Rickettsia rickettsii, prendsSend klistétem. En-
cephalitis u horecky thuthugamushi (japonskd poficni skvr-
nivka) je pfendsena larvou roztoce z polnich mysi. Potomorfo-
logicky nélez je podobny jako u typhus exanthematicus.

(obr. )

5.3.3 Neurosyfilis

Uvop

Vzhledem k 1c¢inné terapii luetické infekce je dnes pocet
nemocnych s rozvinutymi znaky neurosyfilidy velmi nizky.
Vsechny formy neurolues jsou spojeny s meningealni
zanétlivou reakei a se zanétlivymi zménami arterii. Vyskytuji
se ve II. a III. stddiu choroby. Konvenéné se neurosyfilis déli
na meningovaskuldrni a parenchymatézni formu.

(obr. )

5.3.3.1 Meningovaskularni forma

mé pleny difuzné zanétlivé infiltrované s maximem zmén
v rozsahu mozkové baze. Infiltraty jsou lymfocytarné-
plazmocytarni. Pleny jsou ztlustélé, nékdy prostoupené
milidrnimi gumaty; v misni lokalizaci ¢asto srustaji s povrchem
michy. Castéji je postiZena cervikalni oblast (pachymeningi-
tis cervicalis hypertrophica). Na arteriich je charakteristickd
Heubnerova arteriitis: adventicie je prostoupena lymfocyty,
medie je ztencend, intima naopak znacéné ztlustéld proliferaci
vaziva. Zmény pfechdzejici na mozkové nervy a na misni
koteny jsou podkladem paréz, ztlusténi plen v okoli oblongaty
vede k hydrocefalu.

(obr.)

5.3.3.2 Parenchymatézni forma

(cerebrovaskuldrni forma) je charakterizovdna postizenim
vlastni mozkové a misni tkané. Klinickym korelatem je pro-
gresivni paralyza a tabes dorsalis.

(obr. )

5.3.3.3 Paralysis progressiva

je dnes vzdicnd, vyviji se pouze u nelétené lues. V popiedi
nélezu je ztlusténi plen, arteriitida, pfitomnost hemosiderinu
v plendch a mirnd atrofie mozku s pfevahou zmén nad celnimi
laloky. Kura je zizend, hemosiderinem zbarvena ¢ervenohnédé
(atrophia corticis rubra). Nepravidelny tibytek neuronu stira
typickou korovou laminaci. V mozkové tkani lze prokazat tre-
ponemy. Ubytek neuront je sledovén zmnozenim astrocyti,
které pronikaji i do ztlustélé pleny. Ependym je zrnité zhrubély
(ependymitis granularis).

(obr. )

5.3.3.4 Tabes dorsalis

je zcela charakteristickd zména michy, klinicky probihajici
jako syndrom zadnich provazci. V zadnich provazcich bilé
hmoty jsou nervové vlakna degenerovand a demyelinizovana,
postupné jsou nahrazovana zmnozenou astroglii. Plena nad
zménénymi provazci je ztlustéla a lymfocytarné infiltrovana.

(obr. )

5.3.3.5 Mozkové gumma
imponuje klinicky jako tumor. Je dnes mimoiadné vzacné.

(obr. )
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5.3.4 Encefalopatie nejasné etiologie
5.3.4.1 Reyeliv syndrom

je akutni encefalopatie sdruzena s tukovou dystrofii orgént,
predevsim tézkou steatézou jater. Postihuje déti od 6 tydnu do
16 let. Umrtnost se pohybuje kolem 20 %. U vétsiny pacientit
predchézi klinické projevy postizeni mozku virovy infekt.
V popftedi stoji klinické znaky mozkového edému, delirium,
stupor i koma. U vylétenych mohou pfetrvdvat trvalé znaky
poskozeni mozku. Etiologie je nejasnd, jde pravdépodobné o in-
terakci infekce nebo toxint s vrozenou metabolickou poruchou.
Syndrom lze vysvétlit vrozenym defektem konverze amoniaku
na ureu; defekt se manifestuje pod vlivem virové infekce nebo
toxinu. Z infekei bylo u Reyova syndromu prokdzano kolem 20
riuznych vird, nejéastéji virus chiipky (A i B) a virus planych
nestovic. Z toxickych vliva jsou uvddény salicylaty, aflatoxin,
insekticida.

(obr. )

Na mozku je znaény edém bez zanétlivych zmén. V oblasti her-
niace mozeckovych tonzil do foramen occipitale magnum jsou
Casto nekroézy. Elektronopticky bylo nalezeno zna¢né zduieni
mitochondrii neurontu a glie a poskozeni myelinovych pochev.
V optickém mikroskopu je nédlez chudy, jsou patrné pouze
zmény odpovidajici tézkému edému.

(obr. )

5.3.4.2  Encephalitis lethargica (Economova)

se dnes nevyskytuje. V letech 1915 — 1920 se rozsitila jako pan-
demie s vysokou imrtnosti. V pofedi malezu byly nekrézy neu-
ronu s maximem postizeni mozkového kmene. U vylééenych
byl ¢astym nasledkem postencefaliticky parkinsonismus. Eti-
ologie byla pravdépodobné virova.

(obr. )

5.3.5 Zanéty mozku novorozencu a kojenca
UVOD

Infekce CNS novorozenci vznikaji transplacentdrnim
prechodem infekéniho agens, kontaktem plodu s infekci pfi
postupu plodovymi cestami nebo postnatdlné od osetiujicich
osob. Vseobecné plati, ze infekce v dobé embryondlni a ¢asné
fetdlni pusobi teratogenné. Pfi infekcich v pozdéjsi dobé
fetdlni jsou jiz vytvofeny znaky zdnétu a tkanové destrukce.
(obr. )

5.3.5.1 Toxoplasméza

byla popsdna v roce 1923 ¢eskym oc¢nim lékafem Janku.
Plod je infikovan p#i primoinfekci matky, nejcastéji ve tfetim
a v dalsich intrauterinnich mésicich. U matky probihéd in-
fekce pravidelné bez klinickych ptiznakta. Infekce ziskand
intrauterinné se muze klinicky projevit az v kojeneckém
obdobi. Diagnostickou strukturou je toxoplazmovéa pseudo-
cysta. Vznikd z buiky napadené parazitem (vétsinou jde o
makrofdga), mé prumér 20 — 30um. Pseudocysta je vyplnéna
husté seskupenymi rohlickovitymi trofozoidy. Prasknutim cyst
se trofozoidy uvolni do tkdné a vyvolavaji prudkou zanétlivou
reakci s pfitomnosti neutrofili a makrofadgti. Vysledkem je
tézka multifokdlni meningoencefalitida s lymfoplazmocelularni

infiltraci plen a perivaskuldrnich prostor. Zanétlivé zmény na
cévach vedou k jejich uzavéru a k fokdlnim nekrézam. Maxi-
mum nekréz je v okoli komor, nekroticka tkan pravidelné kalci-
fikuje. Soubézné byva iridocyklitida a retinitida.

(obr. )

5.3.5.2 Herpes simplex

muze infikovat plod transplacentarné jiz v prvnich 4 mésicich
gravidity. Vliv viru je pak teratogenni (mikrocefalie, mikrof-
talmie a jiné vady). Nejcastéji je plod infikovdn v prubéhu
porodu z herpetickych slizni¢nich afekci nebo postnatdlné od
oSettujicich osob. Prvnim projevem jsou kozni puchyinaté
afekce, zpravidla na obliceji. Vétsinou jde o infekci virem
typu IL., jen v jedné ¢tvrtiné piipadu typem I. Projevy in-
fekce jsou: kozni puchyte bez postizeni jinych orgdnu; gen-
eralizovand infekce s nekrézami v jatrech, nadledvindch a
v jinych orgdnech; (v rdmci generalizace muze byt postizen
také mozek); lokalizovand encefalitida. Na kuzi a na sliznicich
jsou herpetické puchyie, na mozku encefalitida. V morfologii
dominuji rozsahlé, zcela nepravidelné a vétSinou asymetrické
nekrézy kury, bilé hmoty a bazdlnich ganglii. Diagnostickym
znakem jsou acidofilni intranukledrni inkluze v neuronech a
v glii.

(obr. )

5.3.5.3 Rubeola

je klinicky vyznamnd fetalni infekce. Vznika transplacentarni
pasézi viru v piipadé, je-li matka infikovand béhem prvnich
4 mésicu gravidity. Po 20. tydnu gravidity jiz k infekci plodu
nedochézi. V embryondlnim stddiu vyvoje pusobi virus ter-
atogenné bez zanétlivé reakce. Vznikaji vrozené srdecni vady,
hluchota, mikroftalmus, katarakta a mikrocefalie. Mohou byt
i jiné vyvojové vady. Ve fetdlnim obdobi dominuji zanétlivé
zmény s postizenim jater, plic, srdce a mozku. Na plenéch je
mononuklearni infiltrat, v mozkové tkani jsou nekrézy s reak-
tivni proliferaci glie. Na cévach je nekrotizujici vaskulitida.
Diseminované nekrézy mozku vznikaji uzdvérem zanétlivé
zménénych cév. Pozdéji cévy kalcifikuji, fokusy kalcifikace jsou
i v mozkové tkani. Po zhojeni vznika mikrocefalie. Rubeolovd
encefalitida muze vzniknout i v kojeneckém obdobi aktivaci
klinicky némé fetdlni infekce.

(obr.)

5.3.5.4 Cytomegalicka infekce

vyvolavd na mozku charakteristické zmény. Dospéld popu-
lace je promoiena cytomegalickym virem témér ve 100 %,
aniz se infekce projevi klinicky. U novorozencu a kojencu
jsou cytomegalie Casté ve slinnych zlazach. Ve fetdlnim ob-
dobi muze vzniknout generalizovand cytomegalickd infekce
s postizenim parenchymovych orgdnu a mozku. Diagnostickou
strukturou je cytomegalie, buiika o pruméru kolem 30um,
s jadrem obsahujicim objemnou eozinofilni inkluzi. Plod je
infikovan pfi klinicky némé primoinfekci matky nejcastéji ve
druhém trimestru. Infekce muze byt generalizovana. Postizené
déti se rodi hypotrofické a ikterické. Na mozku je obraz ence-
falitidy s cytomegaliemi, nekrézami a lymfoplazmoceluldrnimi
infiltraty. V kafe a v okoli komor jsou casté kalcifikace.
Vysledkem je mikrocefalie, ¢asto v kombinaci s mikropolygyrii.

(obr. )
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5.3.5.5 Coxsackie B infekce

vznikd  transplacentdrné, perinatdlné 1  postnatdlné.
Nejcastéjsim projevem je myokarditida. Meningoencefali-
tida vznika jen asi v 1/4 pifpadi. Morfologicky jsou pfitomny
znaky virové encefalitidy: mononukledrni infiltraty v plendch
a perivaskularné. Pfevazné je postizen mozkovy kmen.

(obr. )

5.3.5.6 Bakteridlni leptomeningitidy novorozenci a
kojenctli

vznikaji jako komplikace pneumonie, otitidy, gastroenteri-
tidy, peritonitidy, infekce mocovych cest a pii pyodermii.
V etiologii se uplatiuji vSechny pyogenni mikroorganismy,
nejcastéji gram-negativni bakterie a B-streptokoky. Hemofilus,
pneumokok a meningokok se uplatiiuje u novorozencu vzacné.
Pleny jsou piekrvené, v pia mater a v subarachnoiddlnim
prostoru je purulentni exsuddt. U piipadi vznikajicich in-
fekci meningokély je maximum exsuddtu v misnich obalech.
Mikroskopicky je vypotek tvofen zpocatku neutrofily a fib-
rinem, pozdé&ji pfevazuji histiocyty a makrofagy. Pravidelné
je zanétlivé infiltrovan chorioidalni plexus. Pfechodem zanétu
na kuru vznika bakteridlni meningoencefalitis. Pfi trombo6zach
meningealnich cév vznikaji korové nekrézy. Po zhojeni je
castou rezidudlni zménou fibréza pia mater a subarach-
noidalni cysty, ddle pozanétliva stendza nebo uzavér mokovodu
s naslednym hydrocefalem.

(obr. )

5.3.5.7 Listeriéza

vyvolava v CNS novorozencii nejéastéji purulentni leptomenin-
gitidu. Listeriéza muze vzniknout také intrauterinné. Fétus je
infikovan transplacentarné pii bakteriemii matky. K dissemi-
naci dochézi nejcastéji v patém mésici. V placenté, v jatrech,
v plicich, v tonzilich, v nadledvinidch i v jinych organech
vznikaji drobné nekrotizujici granulomy o pruméru kolem
1 mm. V CNS jsou granulomy v plenich a v mozkové tkéni.
Jsou tvofené fokalni nekrézou, lymfocyty a leukocyty. Hnisavy
exsudat obaluje plexus chorioideus.

(obr. )

5.3.5.8 Plisfiové meningoencefalitidy

jsou u novorozencu zpusobeny nejéastéji plisni Candida albi-
cans — béznym saprofytem kuze a sliznic traviciho traktu. In-
fekce CNS je castou komplikaci mykotické ezofagitidy a enteri-
tidy. Casto je misto vstupu infekce nejasné. Nélez na mozku je
charakterizovan hnisavou leptomeningitidou a ventrikulitidou.
V exsudatu jsou polynukledry, lymfocyty a plisnové hyfy.

(obr. )

5.3.5.9 Kongenitalni lues

je dnes vzacnd, vznikd transplacentarni infekci ve 2. a
3. trimestru pii spirochetémii matky. Pozdni zaldtek je
vysvétlovan protektivni vlastnosti souvislé vrstvy cytotro-
foblastu, kterd mizi az po 16. tydnu gravidity. V mozku je
meningitida s lymfoplazmoceluldrnimi infiltrdty a s makrofagy.

Infiltrdt je rovnéz kolem cév. Casto jsou postizeny mozkové
nervy, chronicka arachnoitida vede k hydrocefalu, obliterujici
vaskulitida vyvold mozkové infarkty. Onemocnéni se muze
klinicky projevit az v batolivém véku.

(obr. )

6 Degenerativni onemocnéni mozku a
michy

Karel Dvordk

6.1 Zmény mozku zpisobené starnutim
(senilni atrofie)

Mozek prumérné vazi 1 300 g u zen a 1 400 g u muziy;
véaha dosahuje maxima mezi 30 — 40 lety, v dalsim obdobi
se pomalu snizuje. Zrychleni atrofie nastupuje po 6. dece-
niu, u zen ponékud dfive. Od pruméru vsak existuji znacné
individudlni odchylky. Jsou podminéné genetickymi vlivy a
rozvojem arteriosklerézy. Do 70. roku objem mozku pfevysuje
90 % objemu dutiny lebni, pozdéji postupné klesd az na 80 %.
Makroskopickym projevem atrofie je mirné zizeni zavitu a
prohloubeni ryh. Redukce objemu bilé hmoty vede k rozsifen{
komor (hydrocefalus e vacuo), pia mater je makroskopicky
zkalend mirnym zmnozenim vaziva.

(obr. )

Mikroskopicky 1ze u senilni atrofie prokdzat redukci pocétu
dendritu a dendritickych trnt, zmnozeni lipofuscinu v cy-
toplazmé neuront, celkovy mirny ubytek neuronu a zvySeni
poctu astrocyti. Ve sténé drobnych cév i perivaskuldrné se
objevuji depozita amyloidu. V §edé hmoté se objevuji degener-
ativni zmény; patii k nim: senilni druzy, Alzheimerovy zmény
neurofibril, Hiraniho téliska, Lewyho téliska, zmény v neuro-
transmiterech a dalsi zmény. Uvedené nélezy vSak nejsou pro
stafeckou atrofii patognomonické, vyskytuji se také u jinych
stavu patiicich do skupiny degenerativnich onemocnéni CNS.

(obr. )

Senilni drizy jsou rozlozené v neuropilu. Jsou okrouhlé,
neostie ohrani¢ené dutvary s prumérem kolisajicim kolem
100pm. Jsou tvofené zméti nepravidelnych vldken, v centru
byva zrnita oblast histochemicky pozitivni na amyloid.

(obr. )

Alzheimerovy zmény neurofibril jsou intraceluldrné ulozend
nepravidelnd, hrubd, zprohybana vldkna. Impregnuji se
stifbrem a vykazuji pozitivitu na amyloid. Jsou tvofend
groubovité usporddanymi ,,slepenymi“ fibrilami.

(obr. )

Hiraniho téliska jsou silné svétlolomné tycinky v cytoplazmé
neuronu, vétsinou deldi, nez prumér jadra. Jsou slozena
z pravidelné krystaloidné uspofadanych filament.

(obr. )

Levyho téliska jsou homogenni, acidofilni kulovité utvary ve-
likosti jadra, obklopené tizkym svétlym dvorcem. Jsou slozena
z jemnych filament a z granuldrniho materidlu.
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(obr. )

Zmény neurotransmiterty jsou pravdépodobné sekundarnim
jevem vyvolanym zménami neuronu. V mozkové kiie byla
prokdzand redukce cholinergnich transmiteru, katecholaminu
a gama-aminomaselné kyseliny. Na rozdil od stafecké atrofie
mozku jsou vySe popsané zmény mnohem cCastéjsi u degener-
ativnich onemocnéni CNS a jejich nakupeni je ¢asto pro jed-
notlivd onemocnéni diagnosticky urcujici.

(obr. )

6.1.1 Demence

je klinicky syndrom, ktery je soucdsti nejméné 50 ruznych
onemocnéni. Priblizné 80% dementnich pacientu tvoif
Alzheimerova nemoc. 7 da8ich pfi¢in jsou zastoupeny
primérni degenerativni onemocnéni CNS (Huntingtonova
nemoc, Parkinsonova nemoc, jiné stavy) a velkd skupina
ruznorodych poskozeni mozku, k nimz patii metabolickéd
onemocnéni, zmény na cévach, hypoxie, nadory, posttraumat-
ické stavy, hydrocefalus, stavy po encefalitiddch, encefalitidy
zpusobené pomalymi viry, poskozeni mozku toxiny a léky a
dalsi onemocnéni.

(obr. )

Senilni atrofie mozku neni sama o sobé pfi¢inou demence a
difve pouzivany termin ,senilni demence* nekoreluje s zadnou
morfologicky nebo klinicky vyhranénou jednotkou. Staif a de-
mence nejsou synonymuim.

(obr. )

Morfologicky substrit ruznych demenci se lisi a je uveden
oddélené u kazdé z poposovanych jednotek.

(obr. )

6.2 Patologie degenerativnich onemocnéni
CNS

GVOD

Degenerativni onemocnéni CNS tvoii dosti obsdhlou a zna¢né
nesourodou skupinu. V popiedi zmén stoji poskozeni neu-
ronu, zanétlivy, toxicky nebo metabolicky puvod vSak nelze
prokézat. Cetné jednotky maji familidrni vyskyt, jejich etiolo-
gie je neznama. Objevuji se prevazné v dospélosti, casto v pre-
senilnim obdobi. Postihuji jeden nebo vice funkénich systému
neuront, zatimco ostani systémy zustdvaji neposkozené.
Zmény jsou vétsinou symetrické a rozvijeji se progresivné. Pro
vétsinu jednotek je charakteristické selektivni topografické ro-
zlozeni zmén. V textu jsou uvedeny hlavni a charakteristické
jednotky, doplnéné vyctem castéjsich stavi, coz je pro pato-
morfologicky tvod do klinické neurologie dostacujici.

(obr. )

6.2.1 Degenerativni onemocnéni postihujici
prevazné mozkovou kiru

6.2.1.1 Alzheimerova nemoc (presenilni demence)

Zakladni strukturdlni zménou je redukce poctu neurond,
Alzheimerovy zmény neurofibril, senilni druzy, granulo-
vakuoldrn{ téliska v cytoplazmé neuronu (vakuoly 3 — 5um,
s centralnim jemné granulovanym ttvarem) a Hiraniho téliska.
Dalsim diagnostickym znakem je amyloidéza drobnych cév
v pia mater a v kufe. Vyse uvedené zmény nejsou pro prese-
nilni demenci patognomonické, vyskytuji se i v mozku starsich
0sob bez klinické odezvy a jsou soucasti jinych degenerativnich
onemocnéni. Pro diagnézu Alzheimerovy nemoci je charakter-
istické, ze uvedené zmény jsou velmi pocetné a topograficky
charakteristicky rozlozené.

(obr. )

Mozek je celkové zmenseny, vdha muze byt redukovana az
pod 900 g. Zavity jsou ztizené, ryhy rozsifené, maximum zmén
byva v okcipitdlnich a ve frontdlnich lalocich. Atrofie postihuje
také bilou hmotu, hippocampus a bazalni ganglia. Mozecek a
mozkovy kmen zustdvaji vétsinou nezménény. Atrofii provazi
rozéifeni postrannich komor (hydrocefalus e vacuo).

(obr. )

Alzheimerova choroba je nejcastéjsi pfi¢inou demence. Zacina
zpravidla pied 50. rokem, postup je pomaly (10 let i vice).
Pacienti umiraji vétsinou na interkurentni infekci, zpravidla
na bronchopneumonii. Zeny jsou postizeny ¢astéji nez muzi,
vyskyt je sporadicky, byla dokumentovana také autozomélné
recesivni dédi¢nost s genetickym defektem na 21. chromo-
somu. U Downova syndromu je nad 40 let véku Alzheimerova
choroba pravidlem. Pfi¢ina je neznamad, biochemicky byla
v postizenych oblastech prokazana deficience cholin-acetyl-
transferdzy a acetylcholinesterdzy. Uvazovany vliv chronické
intoxikace hlintkem nebyl spolehlivé prokazan.

(obr. )

6.2.1.2 Pickova nemoc (atrophia cerebri circumscripta
progressiva)

Zakladn{ strukturalni zménou je postupny zanik neuronu kury
hemisfér sledovany zmnozenim astrocytu. Zmény jsou nejvice
vytvoreny v I. — III. vrstvé. V prilehlé bilé hmoté je de-
myelinizace, Ubytek nervovych vldken a zmnozeni glie. V cy-
toplazmé perzistujicich neuronu jsou Pickova téliska, zmény
typu granulovakuolarni degenerace a Hiraniho téliska. Pick-
ova téliska jsou okrouhlé argyrofilni dtvary vétsi nez jadro,
jsou umisténa vétsinou pii bazi dendritu. Elektronopticky jsou
tvofena spleti atypickych neurofibril; puvod je nejasny. V typ-
ickych ptipadech je atrofie vyznacena ve frontdlnim a tem-
poralnim laloku. Postizené zavity jsou zmengené, az listkovité,
ryhy prohloubené, cely lalok je zmenseny, tuhé konzistence
(lobarni skleréza). Atypicky miuZze byt kura postizena také
nepravidelné, vzacné i difuzné. Atrofie muze byt vytvofena
i v bazélnich ganglifch (hlavné n. caudatus), v hippocampu i
v jinych oblastech CNS. Pickova choroba je nemoc stfedniho
a pokrocilejsitho véku, objevuje se sporadicky, méné Casto je
familidrni. Tvor{ asi 5% vSech demenci, postizeni jsou vice
muzi.

(obr. )

Do skupiny degeneraci postihujicich pfevézné kuru jsou
zafazovany také vzdcnéjsi jednotky (demence s nakupenim
Lewyho télisek, progresivni familidrni myoklonicka epilepsie,
onemocnéni s vyskytem polyglukozanovych télisek a skupina
atypickych degeneraci). Pro vzdcnéjsi vyskyt se omezujeme jen
na prosty vycéet nazvu.

(obr. )
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6.2.2 Degenerativni onemocnéni postihujici
prevazné extrapyramidovy systém

Uvop

K extrapyramidovému systému patii bazalni ganglia, nucleus

subthalamicus, substantia nigra, n. ruber, ¢ast jader thalamu

a mozkového kmene. Poskozeni extrapyramidového systému

vede k akinéze, k poruse posturalnich reflexu, k poskozeni

normélniho svalového tonu (chorea, atetéza, dystonie). Zmény

v mozku mohou byt fokdlni i difuzni nebo postihuji néktery

systém. V textu uvedeme charakteristické a castéji se vysky-

tujici jednotky.

(obr. )

6.2.2.1 Huntingtonova nemoc

Zakladni strukturdlni zménou je ubytek neuronu v n. cau-
datus a v putamen. Zmény zacinaji redukci poctu malych
neuront, pozdéji velkych neuront pifi soucasném zmnozeni
glie. V cetnych neuronech jsou Alzheimerovy zmény neu-
rofibril. Ztrita neuronu je vyznacena v ruzném stupni v os-
tatnich jadrech extrapyramidového systému, v mozkové kufe,
piipadné i v mozecku. Atrofie bazdlnich ganglii, predevsim
zmen§eni n. caudatus az na tenkou vrstvu, vede k vyraznému
rozSifeni postrannich komor. Mozek je celkové zmensSeny,
na rozdil od primérnich korovych degeneraci nejsou vyrazné
zizeny zavity a rozsifeny korové ryhy. Vaha mozku je snizena
az 0 30%. S atrofif 3edé hmoty koreluje zmenseni objemu bilé
hmoty.

(obr. )

Onemocnéni zacing vétsinou mezi 30. az 50. rokem, vzacné
diive. Vykazuje autozomdlné dominantni typ dédic¢nosti
s lokalizaci na 4. chromozomu. Probihé progresivné 15— 20 let.
Biochemicky byl prokdzan pokles medidtoru (hlavné cholin-
acetyl trasferdzy a kyseliny gama-aminomadselné) korelujicich
se ztratou dendritickych trnu a synapsi.

(obr. )

6.2.2.2 Parkinsonova choroba (paralysis agitans)

Zékladni strukturdlni zménou je postupny zdnik neuronu
v pigmentovanych jddrech mozkového kmene (substantia ni-
gra a locus coeruleus), méné v dorzdlnim motorickém jadru
nervus vagus. Mizeni neuronu je sledovdno zmnoZenim astro-
cytld, uvolnény melanin je deponovén v tklidovych buinkéch
a v glii. V cytoplazmé perzistujicich neuronu jsou Lewyho
téliska, casto i nékolik v jedné buinice. Cetnd Lewyho téliska
mohou byt i v hypotalamu a v dalsich oblastech centralniho i
periferniho nervového systému; pii vét§im postizeni mozkové
kury je soucdsti klinickych projevi demence. Tize klinickych
priznaku koreluje se ztratou neuronu obsahujicich dopamin
v nucleus niger. Dopamin je vyrazné redukovan také v jinych
¢astech CNS, hlavné ve striatu, které je hlavnim mistem
axondlni projekce n. niger.

(obr. )

Makroskopicky je mozek i micha vétsinou beze zmén, na fezu je
vSak zfetelnd depigmentace n. niger a locus coeruleus. Parkin-
sonova choroba se vyskytuje sporadicky, genetickda vazba
byla prokdzdna jen u 10 % piipadu. Parkinsonova choroba se
nevyskytuje soub&zné u jednovajeénych dvojéat, coz podtrhuje
vliv zevnich faktoru. Prubéh je progresivni, vétsina nemocnych
umird po 10 letech trvani choroby na bronchopneumonii.

(obr. )

6.2.2.3 Parkinsonismus

(parkinsonsky syndrom) je oznaceni pro klinicky stav pa-
cientu k némuz patii: strnuly vyraz tvare, svalova rigidita,
zpomaleny zacatek volnich pohybu, tremor. Patomorfolog-
ickym substratem jsou primérni degenerace nigro-stridtového
systému nebo jeho sekundérni poskozeni pii fadé ruznorodych
onemocnéni.

(obr. )

Z primdrnich degenerativnich onemocnéni vedle Parkinsonovy
nemoci je parkinsonsky syndrom konstantnim ptiznakem u
striatonigralni degenerace (zmény v n. niger a ve striatu),
u Hallervorden-Spatzovy nemoci (ibytek neuronu v pallidu
a v n. niger spojené s hromadénim zelezitého pigmentu
podminiujicim rezavé hnédé zbarveni postizenych jader) a u
dalsich vzacné se vyskytujicich jednotek.

(obr. )

Sekunddrni  parkinsonsky  syndrom  muze  vzniknout
poSkozenim striatonigrdlniho komplexu po encefalitidach,
po otravé kyslicnikem uhelnatym, po traumatu, pii arte-
riosklerdze a jiném onemocnéni mozkovych cév, pii nadorech
i pfi jinych chorobach mozku.

(obr.)

6.2.3 Degenerativni onemocnéni mozecku

Degenerativni onemocnéni mozecku postihuji mozeckovou
kuru, eferentni a aferentni mozeckové drahy. Zahrnuji
velky pocet vzacné se vyskytujicich jednotek s ruznou
topografii i s ruznym rozsahem degenerativnich zmén.
V klinice jsou vyznaceny cerebelarni dysfunkce. Morfo-
logické zmény mohou byt fokdlni, difuzni nebo postihuji
néktery systém mozeckovych drah (olivopontocerebeldrni
atrofie, dentatorubrélni atrofie, optikokochleodentédlni degen-
erace). Mozeckovd degenerace je také soucdsti spindlnich de-
generaci (morbus Friedreich) a paraneoplastickych zmén.

(obr. )

6.2.4 Degenerativni onemocnéni michy

Uvop

Misni atrofie se klinicky projevuji pfevazné jako progresivni,
zvolna postupujici svalové atrofie. Degenerativni zmény posti-
huji ruzné misni drdhy, u nékterych jednotek také mozecek,
bazalni ganglia a mozkovou kiru. Regrese a zanik motorickych
neuronu prednich roht misnich nebo neuront spindlnich gan-
glii vedou ke zménam typu anterogradni degenerace nervovych
vybézku. Degenerace nervovych vybézku podminuje zmény
misnich kofenu a perifernich nervi (poskozeni axoni, de-
myelinizace, reaktivni zmény Schwannovych bunék).

(obr. )

6.2.4.1 Amyotrofickd lateralni skleréza (morbus Charcot)

Degenerativni zmény postihuji pyramidovou drahu. V mo-
torické korové oblasti (gyrus praecentralis a lobulus paracen-
tralis) jsou regresivn{ zmény, redukce poctu velkych Betzovych
pyramid a pyramidovych bunék III. - V. vrstvy. Vzacnéji jsou
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degenerativni zmény kury rozsdhlejsi a vedou k demenci. Ax-
ony motorické drahy prednich i postrannich sloupctu misnich
jsou degenerované a demyelinizované, soucasné je zmnozena
astroglie. Motorické neurony prednich rohtu misnich postupné
zanikaji, soubézné dochézi k odpovidajicim zméndm pifednich
miSnich kofenu a perifernich nervu. Pfi bulbarni formé jsou
postizena motorickd jadra hlavovych nervu.

(obr. )

6.2.4.2 Spinocerebeldrni hereditdrni ataxie (morbus
Friedreich)

je onemocnéni familidrni, sporadicky vyskyt je vzécny. Zacind
v détstvi. V mozecku je vyrazna redukce poctu Purkynovych
bunék a redukce poc¢tu neuronu nucleus dentatus. Demyelin-
izace postihuje spinocerebeldrni trakty zadnich provazcu.
Mirnd demyelinizace je Casta také v pyramidovych drahéch.
Pocet neuronu spindlnich gangli{ a zadnich roht mi$nich, méné
jader hlavovych nervu, muaze byt snizen. Souédsti onemocnéni
je periferni neuropatie a Friedreichova noha (pes equinus ex-
cavatus).

(obr. )

6.2.4.3 Polyomyelitis anterior chronica dospélych (morbus
Aran Duchen)

Onemocnéni postupuje velmi zvolna, vétSinou je pacienty
dobie tolerovano. V pfednich rozich cervikalni michy zanikaji
motorické neurony a jsou nahrazovany glii. Atrofie svalstva je
vyznacena hlavné na drobnych svalech ruky. V pozdnim stadiu
mohou byt postizena také motorickd jadra prodlouzené michy.

(obr. )

6.2.4.4 Hereditarni motorickad a senzitivni neuropatie
(morbus Charcot, Marie, Tooth)

Je velmi pomalu progredujici onemocnéni, nejcastéji
familidrni. Postihuje motorické neurony pfrednich rohu
miSnich a senzitivni neurony spinalnich ganglii. Degenerativni
zmény jsou vyrazné hlavné v perifernich nervech (dbytek
axonu, demyelinizace, ,,cibulovité* hyperplazie Schwannovych
bunék v okoli regenerujicich axoni). Vzdacngji muze byt
vyznaCena demyelinizace i v zadnich miSnich provazcich.
Soucasné byva deformita nohou a skoliéza patefe. Klinicky i
morfologicky lze rozlisit 7 typu.

(obr. )

6.2.4.5 Infantilni spindlni svalova atrofie (morbus Werdnig
Hoffman)

Zacind brzy po narozeni celkovou svalovou slabosti a hy-
potonii. Déti umiraji na bronchopneumonii pii rozvijejici se
obrné dychacich svalu. V popfedi nélezu je atrofie prednich
miSnich kofent, mizeni motorickych neuronu piednich rohu
miSnich, neuronu nucleus ambiguus, motorickych neuronu
z jader n. facialis a z n. hypoglossus. Charakteristicky je
nélez svalové atrofie se stfiddnim pokrocile atrofickych svazku
svalovych vldken se svazky vldken normélnich nebo hyper-
trofickych.

(obr. )

6.2.4.6  Juvenilni spindIni svalovd atrofie (morbus
Kugelberg Welander)

Postihuje vétsi déti, probihd benigné do dospélosti. Ve svalstvu
je charakteristickd hypertrofie svalovych vldken II. typu.

(obr. )

7 Demyelinizacni onemocnéni

Karel Dvoradk

Uvop

Demyelinizacni onemocnéni tvoii dosti heterogenni morfolog-
ickou i klinickou skupinu. Hlavnim pfedstavitelem je sclero-
sis multiplex (zdkladn{ jednotka a jeji varianty). Do skupiny
déle fadime akutni disseminovanou encefalomyelitidu, post-
vakcinaéni encefalomyelitidu, akutni hemoragickou leukoence-
falopatii, progresivni multifokalni leukoencefalopatii, idiopat-
ickou polyneuritidu a difterickou encefalopatii. Pfevazné posti-
huji mladé jedince, maji progresivni, vétsinou dlouhodoby
prubéh. Zikladnim morfologickym znakem je demyelinizace,
kterda muze byt vysledkem pogkozeni oligodendroglie nebo
ptimého poskozeni myelinu.

(obr.)

7.1 Sclerosis multiplex

Onemocnéni probihd v atakach, prubéh je progresivni, u jed-
notlivych piipadu znaéné odlisny. Muze kon¢it letdlné jiz po
nékolikatydennim prubéhu, vétsinou se vSak vlece v atakach
fadu let. V mirnéjsich pfipadech jsou ataky necetné, klin-
ické ptiznaky nezavazné a stacionarni. Tézsi piipady probihaji
progresivné s tézkymi psychomotorickymi zménami, nemocni
umiraji s pokroc¢ilymi atrofiemi svalstva v kachexii na uroin-
fekci, dekubitalni sepsi nebo na jinou infekci.

(obr. )

Zakladni makroskopickou zménou jsou tuhd, sedohnéda, od
okoli ostfe ohranicend loziska (plaky) v bilé hmoté, ve-
likosti od 1 mm az do nékolika cm. Plaky jsou nejcastéjsi
v okoli postrannich komor, mohou byt v8ak v kterékoliv ¢asti
mozkového kmene i michy, nékdy i v §edé hmoté. Distribuce
zmén byva piiblizné symetricka. Pfi tézkém postizeni mohou
plaky prevladat, komory jsou dilatované. Zevni tvar mozku
je vétginou obvykly, u pokrocilych pifipadu je patrné mirné
zmenseni hemisfér.

(obr. )

Mikroskopicky lze rozlisit 2 typy plaka. V inaktivnim
plaku jsou vymizené oligodendrocyty, chybi myelin, jsou
zmnozené fibrilarni astrocyty. V kontrastu s vymizenim
myelinu pievdzna Cast axonu perzistuje. V rozsahu i v okolf
plaku je minimdlni nebo zddna tklidova reakce. V aktivnim
plaku neni vymizeni myelinu tplné, v okoli cév je lymfocytarni
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infiltrat a uklidové bunky. Astrocyty maji charakter hyper-
trofickych plasmatickych astrocytu. Na cerstvych zménéch je
patrné, Ze demyelinizace za¢ind perivendzné, §iii se do okoli
bez zavislosti na prubéhu nervovych drah. Plaky lze spolehlivé
rozlisit v fezech barvenych na zndzornéni myelinu. Plaky
zustdvaji nezbarvené.

(obr. )

Sclerosis multiplex zacind vétS§inou mezi 20. — 40. rokem,
castéjsi vyskyt je u zZen. Onemocnéni je dosti casté, tvofi
1 promile pficin smrti. Etiologie je nejasna, pfedpokladany
virovy puvod nebyl dosud prokdzan. Zda se, ze etiologie je
komplexni, s podilem genetickych, infekénich a imunologickych
faktoria. Onemocnéni se vyskytuje predevsim na severni polok-
ouli, nejvice v oblastech kolem 40. rovnobézky. Predpokladana
pric¢ina vstupuje do koincidence s pacientem v détstvi, klinické
ptiznaky mohou mit latenci i fadu let. U populace, ktera se
prestéhovala ze severnich oblasti do jiznich po 15. roce véku
je frekvence vyskytu onemocnéni stejnd jako u populace sev-
ernich oblasti. Naopak populace migrujici do jiznich oblasti ve
veéku do 5 let vykazuje v dospélosti nizkou frekvenci vyskytu,
typickou pro jizni region.

(obr. )

7.1.1 Akutni forma sclerosis multiplex

m& progresivni prubéh béhem jedné ataky, trva zpravidla
nékolik tydnu nebo nékolik mésici, nékdy s jednou nebo
dvéma remisemi. Makroskopicky je zevni tvar mozku normélni,
na fezu jsou v bilé hmoté roztrousena zivé ruzové zbarvena
loziska. Rozlozeni zmén je podobné jako u chronické formy,
bézné je postizen mozkovy kmen, fasciculi optici a micha.
Mikroskopicky jsou loziska méné ohranicend, nez u chronické
formy, v okoli cév je husty lymfocytarni zdnétlivy infiltrat a
hojné tklidové buiiky. Lymfocyty jsou hojné i mimo cévy. Ve-
dle vymizeni myelinu je vyrazné redukovan i pocet axonu.
V celém lozisku jsou zmnozené hypertrofické astrocyty. Zmény
jsou prednostné lokalizovany v okoli drobnych vén.

(obr. )

7.1.2 Neuromyelitis optica (morbus Devic)

U 1/3 piipadu pfedchézi onemocnéni viréza. Postizen je
predevsim fasciculus opticus (s oboustrannou slepotou u 85 %
pacientil) a micha, ¢asto s klinickymi pifznaky transverzalni
léze. Mikroskopicky jsou zmény tézsi, nez u sclerosis multiplex,
v centru lozisek byva nekréza a drobné pseudocysty. Ostatni
¢asti CNS vykazuji podobnou morfologii i distribuci zmén jako
u sclerosis multiplex, zpravidla vSak mensiho rozsahu.

(obr. )

7.1.3 Koncentricka skleréza (Morbus Balo)

je vzacnd forma sclerosis multiplex u mladych jedincu.
Postizeni psychiky a motoriky je klinicky zna¢né mnohotvarné
a slozité, vsechny popsané piipady byly jako demyelinizaéni
léze rozpoznény az patomorfologicky. Doba pieziti je 3 — 5
let. V bilé hmoté jsou loziska o pruméru nékolika mm az
2,5 cm. V barveni na myelin vykazuji typické koncentrické ze-

brovité prouzkovani, podminéné stiidanim demyelinizovanych
a myelinizovanych tsek.

(obr.)

7.2 Akutni disseminované encefalomyelitidy

Jde o skupinu akutnich, tézkych onemocnéni mozku s velmi
podobnym patomorfologickym obrazem. Zakladnim nélezem
jsou multifokdlni, ¢asto splyvavd a perivenozné rozmisténd
loziska demyelinizace a zdnétlivého infiltratu. V plenéch je
soubézné lymfocytarni infiltrat. Jde pravdépodobné o autoa-
gresivni imunitni reakci na virem poskozené tkanové struktury
CNS. Do skupiny patii postinfekéni encefalomyelitis, post-
vakcinaéni encefalomyelitis, akutni hemoragickd leukoence-
falopatie, progresivni multifokdlni leukoencefalopatie a také
idiopatickd polyneuritis a difterickd neuropatie, které budou
uvedeny v patologii periferniho nervového systému.

(obr. )

7.3 Postinfekéni encefalomyelitis

je vzacné neurologickd komplikace nékterych béznych infekci,
nejcastéji u déti ve véku 6 — 10 let. Klinicky se projevuje
jako encefalitis. Muze sledovat spalnicky (vyskyt 1:1000) plané
nestovice, zardénky (vyskyt 1:5000), méné casto chfipku,
pifusnice, davivy kasel, spdlu (vyskyt 1:7000). U exantem-
atickych onemocnéni zacind vétsinou 3 — 21 dni po vyrézce,
vzécné muze vyrdzku predchdzet (parainfekéni encefalitis).
V 15-20 % je onemocnéni smrtelné, u vylécenych nezanechdva
vétsinou trvalé klinické piiznaky.

(obr.)

Makroskopicky je pia mater prekrvend, s petechiemi. Na fezu
mozkem je zfetelny edém, v okoli drobnych vén bilé hmoty
jsou 8edé a Sedoruzové dvorce. Mikroskopicky jsou drobné vény
obklopeny hojnym zanétlivym infiltratem slozenym z lymfo-
cytu, plazmocytu a z uklidovych bunék. P#i vétsim rozsahu
zmén jsou v infiltratu neutrofily, piipadné i erytrocyty.
V rozsahu infiltrdtu a na jeho periferii se rozpadd myelin. De-
myelinizované dvorce jsou 1zké, vétsinou nepresahuji prumeér
1 mm. Lymfocytarni infiltrat je i v okoli cév pia mater. Zmény
mohou byt kdekoli v bilé hmoté, predilekéni oblasti je bila
hmota pontu. Perivaskularni infiltrdty mohou byt také v kuie
hemisfér a v bazdlnich gangliich. V bilé hmoté michy tvoii
perivenozni demyelinizace radidlné usporadané pruhy kolmé
na pia mater.

(obr. )

7.4 Postvakcinaéni encefalomyelitida

je iatrogenni onemocnéni vzniklé vzacné po vakcinaci proti
neStovicim, vztekliné i po kombinované vakcinaci proti tyfu-
paratyfu. Ve 20 % piipadu jde o onemocnén{ smrtelné. Klinické
piiznaky vznikaji za 3 — 20 dni po aplikaci vakciny. Patomor-
fologicky nélez je podobny jako u akutni sclerosis multiplex
s rozdilem intenzivnéjsi zanétlivé reakce v pia mater.

(obr. )
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7.5 Akutni hemoragicka encefalopatie

se vyskytuje castéji v détstvi. Muze sledovat chfipku,
plané nestovice a spalnicky. Vzdcné vznikd jako komplikace
septického Soku, glomerulonefritidy a bronchidlniho astmatu,
déle po aplikaci 1é¢iv. Jde pravdépodobné o hyperakutni
formu akutni diseminované encefalomyelitidy. Patogeneticky
odpovida hyperakutni anafylaktoidni reakci bilé hmoty.

(obr. )

Vétsina nemocnych umird béhem 1 — 6 dni. Na mozku je
edém, piekrveni a prosdknuti plen. Na feznych plochach
je ndlez zcela charakteristicky. V bilé hmoté hemisfér jsou
roztrouSena Cetnd petechidlni krvaceni, udsekovité splyvaji
v souvislé prokrvacené plochy. V mistech seskupenych hemor-
agii mohou byt prokrvicené nekrézy. Kura, bazdlni ganglia
a micha zustdvaji nepostizeny. Mikroskopicky jsou piitomny
fokalni nekrézy stén venul a arteriol, perivaskularni demyelin-
izace se smiSenym z&nétlivym infiltrdtem a perivaskuldrni
prokrvaceni bilé hmoty.

(obr. )

7.6 Progresivni multifokalni
leukoencefalopatie

je vzacné smrtelné onemocnéni dospélych. Vznika jako kom-
plikace jinych chorob, ktera jsou spojena s poskozenim imu-
nitniho systému (Hodgkinuv lymfogranulom, leukemie, ma-
ligni lymfomy, kachexie pfi karcinomech, AIDS, chronicka tu-
berkuléza, stavy po imunosupresivni terapii). Onemocnén{ je
progresivni, vede ke smrti béhem 3 — 6 mésicu. Jde o opor-
tunni infekci papovavirem, ktery se stdvd patogennim pouze
pfi oslabeni imunitniho systému. Primarné je postizena oligo-
dendroglie, v jejichz zvétsenych jadrech lze prokéazat inkluze.
Intranuklearni inkluze lze rozlisit i v jadrech mensiho poctu
astrocytu. Elektronopticky jde o viriony uspofddané do krys-
talickych vrstev.

(obr. )

Vyraznym nélezem pii pitvé jsou zaSedld loziska (nejcastéji
0,53 mm v pruméru) roztrousend po bilé hmoté hemisfér,
méné v mozecku a v mozkovém kmeni. Pfipominaji sclerosis
multiplex, jsou vSak méné ohranicend, intenzita jejich sedého
zbarveni kolisd. V mistech splyvéni lozisek ve vétsi plochy mo-
hou byt nekrézy i pseudocysty. Mikroskopicky loziska vétsinou
obkruzuji cévy, jsou tvofena demyelinizovanymi axony a hy-
pertrofickymi astrocyty.

(obr. )

8 Epilepsie (epileptické syndromy)
Karel Dvordk

Uvop

Epilepsie neni vyhranénd nosologickd jednotka. Zd& se byt
proto presnéj$i pouzivat misto pojmu ,epilepsie“ volnéjsi
oznaceni: ,epileptické syndromy*“.

(obr. )

Patomorfologické poznatky o epileptickych syndromech se
odvijeji z morfologického vySetfovani excizi mozkové tkané
ziskané pii chirurgickych terapeutickych zakrocich a z po-
drobného vySetfovani mozku pitvanych zemfelych. Poskytuj{
fadu informaci, které vsak jen neidplné koreluji s pocetnymi
klinickymi pfiznaky. Morfologické ndlezy u mirnych forem
epilepsie nejsou dostatetné znamé.

(obr. )

Epileptické syndromy jsou casté, vyskyt je v populaci udavan
3-5%, u déti 0,5 — 1%. Klinicky jsou charakterizovany
opakujicimi se zachvaty podminénymi elektroencefalograficky
zachytitelnymi vyboji neuront. Zichvaty jsou spojeny s roz-
manitymi piiznaky (kfece, poruchy védomi, psychické, so-
matosenzorické, a vegetativni poruchy). Epilepsie je tedy klin-
icky komplex znakt, které mohou provazet nejruznéjsi pato-
logické zmény mozku (sekundérn{ epilepsie); u velkého poctu
piipadi patomorfologicky substrét pfesné nezndme (primérni
epilepsie, synonymum idiopatickd, kryptogenni).

(obr.)

P1i vzniku epileptické aktivity mozku hraje vyznamnou roli
epileptické lozisko, které muze u primérni epilepsie vzni-
knout morfologicky nepostizitelnou zménou fukéni aktivity
neurond, u sekundédrni epilepsie patomorfologicky defino-
vanym poskozenim mozkové tkané. Lozisko muze byt umisténé
v kterékoliv ¢asti kury, ale i v podkorovych oblastech, ¢asto
v n. amygdalae a v hippocampu. Zmény v temporalnim laloku
jsou nejcastéjsi (temporalni epilepsie). Klasifikace epilepto-
gennich syndromu je dnes klinickd. V naSem vykladu se
omezime pouze na popis morfologicky definovanych zmén.

(obr. )

8.1 Epileptické syndromy primarni
Patomorfologicky substrit primérni epilepsie neni spolehlivé
znam. I po podrobném patomorfologickém vysetfeni mozku se
vét§inou nenajdou zddné morfologické zmény, které by epilep-
sii spolehlivé vysvétlily. U fady ptipadu vsak zmeény existuji.
Patii k nim:

(obr. )

e Dysgenetické fokusy mozkové kiry. Jde o fokalni zmény
lamindrn{ stavby kury (verukozni dtvary, fokusy mikro-
gyrického typu, intrakortikalni a meningedlni heterotopie
a jiné zmény) vzniklé v prubéhu intrauterinniho vyvoje.
Podobné fokusy lze vsak nalézt i u lidi, ktefi epilepsii
neméli.

e Fokdlni korové jizvy, morfologicky shodné s posttraumat-
ickymi zménami (mohou vzniknout jako ndsledek po-
ranéni mozku pii pddech na hlavu v prubéhu epileptického
zéchvatu).

° ﬁbytek neurony sledovany zmnoZenim glie, nejCastéji
v cornu Ammonis hippocampu, dale v mozecku, v tha-
lamu, v n. amygdalae, ptipadné i v jinych lokalitach kury
a podkori. Vyskytuje se u 50 % pitvanych epileptiki.

8.2 Epileptické syndromy sekundarni

Podkladem klinickych projevu jsou nejruznéjsi patologické
stavy. Patfl k nim vrozené vyvojové vady mozku, vaskularni
malformace, tuberozni skleréza, nésledky intrauterinniho
poskozeni vyvijejici se mozkové kury, dysgenetické difizni i
fokalni tchylky stavby mozkové kury, hypoxickd perinatalni
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encefalopatie, perinatdlni trauma, zdnéty mozku a plen a
stavy po probéhlych zanétech, mozkové nddory, leukodystrofie,
stfddaci choroby, v pozdéjsm véku degenerativni onemocnéni
mozku, Alzheimerova choroba, Huntingtonova chorea, cere-
brovaskuldrni onemocnéni a dalsi patologické zmény mozku.
Na 150 genetickych syndromu je spojeno s epileptickymi pro-
jevy.

(obr. )

Akutni poskozeni uvedenych oblasti lze najit u pacientu,
ktefi zemfeli ve status epilepticus (zdchvaty kfeci, které tr-
valy déle, nez hodinu). Je pravdépodobné, ze jde o zmény,
vzniklé dosud ne zcela jasnym mechanismem, snad mistni
hypoxii. Mikroskopicky jsou zmény hypoxické encefalopatii
velmi podobné, jde o dystrofické zmény neuront a neurondlni
nekrézy kury, hippocampu i podkorovych jader.

(obr. )

9 Metabolickd onemocnéni

Karel Dvordk

9.1 Lyzosomalni onemocnéni

Lyzosomalni choroby tvoifi pocCetnou skupinu vzacnéji se
vyskytujicich jednotek. Jsou podminény geneticky vazanym
defektem lyzosomalnich enzymu. Klinické projevy jsou vdzany
prevazné na détsky vek.

(obr. )

Jde o onemocnéni celkovd; postizeni nervového systému vSak
stoji v popfedi klinického i patomorfologického nélezu. Nahro-
madéné neodbourané metabolity v lyzosomech zpusobuji
napadné zvétseni objemu cytoplazmy neuronu, u nékterych
chorob také glie. Nakupeny material ma dosti charak-
teristické, pro jednotlivé choroby diagnostické chemické a
histochemické vlastnosti (sfingolipidy, mukopolysacharidy,
glykolipidy, estery cholesterolu, triglyceridy, glykogen). Elek-
tronovym mikroskopem lze sledovat transformaci lyzosomu
v ruzné typy membrandznich télisek. Histochemické a elek-
tronoptické nalezy jsou urcujici v bioptickém a nekroptickém
diagnostickém hodnoceni. Biochemickad analyza tkanovych
vzorku dovoluje vétsinou ptresné urceni deficitniho enzymu.

(obr. )

Postizené buiiky pozvolna zanikaji. Néasledkem je atrofie
mozku a gliéza. Enzymatické bloky lze prokdzat i mimo
nervovy systém. Detekce hromadéného materidlu v leuko-
cytech, v mocovém sedimentu, v punkénich excizich orgdnt
i v tkdnovych kulturdch méa vysokou diagnostickou hodnotu.
Podle prokézaného (nebo predpoklddaného) enzymatického
defektu lze vyclenit fadu chorobnych jednotek. Jejich presné
popisy jsou naplni specidlnich monografii.

(obr. )

Lyzosomalni onemocnéni jsou tradi¢né délena do 2 skupin:
Neurondlni tezaurizmdzy (sttddaci onemocnéni neuronalni),
postihujici hlavné neurony, a leukodystrofie, postihuji hlavné
bilou hmotu.

(obr. )

9.2 Neuronalni stifradaci onemocnéni
(neurondlni tezaurizmézy)

IjVOD

V déleni neurondlnich tezaurizméz je vedoucim znakem slozeni
retinovanych lipidu a rozpoznani enzymytického defektu.
V naSem textu se omezime na popis charakteristickych, castéji
se vyskytujicich jednotek.

(obr. )

9.2.1 GM2 gangliozid6za (Tay-Sachsova
amaurotickd familidrni idiocie)

je vrozené onemocnéni s autozomalné recesivnim typem
dédi¢nosti. Podkladem morfologickych zmén je defekt hex-
osamiddzy A s vyslednym intraneurondlnim hromadénim
GM2 gangliozidu. Vedle charakteristické infantilni formy,
s prvnimi projevy mezi 3. a 5. mésicem zivota, existuje
také forma pozdné infantilni, forma juvenilni a adultni. Kon-
genitdlni forma spojend s mikrocefalii je vyjimeénd. V klinice
dominuje idiocie, slepota, epileptické zachvaty, prubéh je pro-
gresivni, trva 3 — 5 let.

(obr. )

Mozek mé pii pitvé tuhou konzistenci, v prvnich 2 letech
onemocnéni je pravidelné zvétseny (megalencefalie), pozdéji
postupné atrofuje. Neurony CNS, retiny i vegetativnich gan-
glii a myenterického stfevniho plexu maji objemnou cy-
toplazmu, vyplnénou jemné granuldrnim materidlem, elek-
tronopticky korelujicim s koncentricky membranéznimi télisky.
V diagnostice je mozné pouzit také bioptické vySetfeni sliznice
stfevni nebo apendixu. U infantilni formy je v bilé hmoté
ubytek myelinu a difuzni zmnozeni glie. Neurony postupné
zanikaji, perivaskuldrné jsou ulozeny makrofigy s fagocyto-
vanym lipoidnim materidlem. Gangliozidy jsou také v buiikdch
jaternich sinust a ve Schwannovych bunkéach perifernich nervi.

(obr. )

9.2.2 Niemann-Pickova nemoc (typ A)

je vrozené onemocnéni s autozomalné recesivnim typem
dédi¢nosti a s defektem enzymu sfingomyelindzy. Vysledkem
je neurovisceralni akumulace sfingomyelinu. Novorozenci ne-
prospivaji, objevuje se hepatomegalie, pozdéji splenomegalie,
ascites a ikterus. Neurologické pfiznaky zacinaji v 6 mésicich
zastavenim psychomotorického vyvoje, postupné vyusti v de-
menci, svalovou rigiditu a v kachexii. Déti umiraji ve 3. roce.

(obr. )

Pti pitvé je mozek lehce atroficky. Neurony CNS, retiny, veg-
etativnich ganglif i neurony stfevnich plexu maji ndpadné ob-
jemnou cytoplazmu, (podobnou jako u Tay-Sachsovy choroby).
Elektronopticky jde rovnéz o lamelarni téliska. V bilé hmoté
je glidza a vyraznd demyelinizace, korelujici s postupnym
zénikem neuronu. V bilé hmoté, v arachnoidei i v chori-
oidalnim plexu jsou hojné makrofagy. Stejné makrofagy
jsou i v kostni dfeni, sleziné, jatrech, uzlindch, plicich i
v jinych orgénech (Niemann-Pickovy buiiky). Maj{ pénitou cy-
toplazmu, obsahuji v tucich rozpustné lipidy. Jsou ndpadné ob-
jemné (prumér 20 —90um), jejich nakupeni podminuje zvétseni
orgdnu. Déti umiraji ve 3. roce.

(obr. )
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9.2.3 Niemann-Pickova nemoc (typ B)

(mé formu infantilni, juvenilni a adultn{), se lipidy hromad{
v organech, nervovy systém nevykazuje zmény. Typ C se
vyskytuje u starsich déti i v dospélosti. Zmény jsou v CNS i
v organech. Biochemicky defekt neni jednozna¢né prokézan. U
nékterych pacientu byla prokdzéna deficience izoenzymu sfin-
gomyelinazy.

(obr. )

9.2.4 Neuronalni ceroidlipofuscinézy

Jde o skupinu lyzosomadlnich stiddacich chorob s dosud
neprokazanym enzymatickym defektem. Typ dédic¢nosti je
vét§inou autozomdélné recesivni. Stfddany materidl neméd jed-
notné slozeni, histochemicky vykazuje vlastnosti ceroidu a
lipofuscinu. Zd4 se, ze zdkladem je porucha autooxidace cyto-
plazmatickych lipidu, které nejsou v lyzosomech degradovany.
Onemocnéni zac¢ind mezi 2. — 4. rokem po obdobi normalniho
vyvoje, zpravidla epileptickymi zédchvaty. Postupné progreduji
psychomotorické zmény, demence, poruchy zraku a slepota.
Klinicky je rozliSovan typ infantilni, pozdni infantilni, juve-
nilni, adultni a dalsi typy.

(obr. )

Mozek je lehce atroficky. U infantilnich forem je zfetelna
mikrocefalie, u v8ech forem je vyznacen postupny zénik
neuront. V cytoplazmé perzistujicich neuronu hromadéni
ceroidulipofuscinu vede k ndpadnému zvétSeni objemu cy-
toplazmy. Elektronopticky jsou stiddané hmoty slozeny
z nepravidelné usporddanych  télisek  (homogennich,
lamelarnich, granuldrnich a 2z nepravidelné zprohybanych
membrén). Nejpokroéilejsi zmény jsou pravidelné v mozecku.
U déle trvajicich forem je redukovan pocet axonu a vyznaena
demyelinizace s astrocytdzou.

(obr. )

9.2.5 Mukopolysacharidézy

tvoif skupinu onemocnéni charakterizovanou abnormalni pro-
dukei mukopolysacharida. V klinickém nélezu dominuji zmény
skeletu (viz kostni systém), zdkal rohovky, zvétSeni jater,
sleziny a ruzny stupen mentalni retardace. V dusledku ly-
zosomalni enzymatické poruchy je intracelularné stiadan
dermatan sulfat, heparan sulfit a keratan sulfdt. Patolo-
gie vSech typu mukopolysacharidéz je charakterizovand hro-
madénim mukopolysacharidi v lyzosomech bunék vétsiny
organu. Soucasné mohou byt hromadény gangliozidy v neu-
ronech a v makofidgovém systému jater.

(obr. )

Makroskopie mozku je obvykle normalni. Pravdépodobnym
zékladem mozkové dysfunkce je hromadéni gangliozidi v neu-
ronech a hydrocefalus, zpusobeny ztlusténim plen. Kosti
lebeéni jsou pravidelné ztlustélé. Perivaskuldrni prostory bilé
i Sedé hmoty mozku obsahuji hojné pénité bunky s ky-
selymi mukopolysacharidy v cytoplazmé. Elektronopticky
jsou v cytoplazmé neuronu membrandzni téliska s paralelné
uspofddanymi lamelami (zebra bodies).

(obr. )
K mukopolysacharidozdm s vyraznym postizenim CNS

patii dale Hunteriv syndrom (MPS II.), recesivné dédicné
onemocnéni vdzané na X chromozom; Sanfilippo syndrom

(MPS I1I1.), 4 typy s autosomdlné recesivnim typem dédi¢nosti
a malymi kostnimi deformitami a autosomélné recesivné
dédiény Morquio syndrom (MPS IV.) s pokroc¢ilymi kostnimi
deformitami.

(obr. )

9.2.6 Mukolipidézy

tvofi skupinu vzdcnych neuronalnich stfddacich chorob
s mentalni retardaci, s kosternimi i viscerdlnimi abnormi-
tami, ale bez stfdddni mukopolysacharidu. V lyzosomech
jsou retinovany gangliosidy i lipidy. Klinicky jsou podobné
mukopolysacharid6zdm. Diagndza je mozna pouze na podkladé
biochemického zjisténi enzymatického defektu. Do skupiny
patii mukolipidéza 1., IL., IIL., IV., fukozidéza a mannozidéza.

(obr. )

9.3 Leukodystrofie

Uvop

Leukodystrofie jsou onemocnéni charakterizovand vrozenou
poruchou metabolismu myelinu. U nékterych byl jiz prokazan
defekt lyzosomaélnich enzymi, u jinych je predpoklddan. Tvoii
heterogenni skupinu chorob CNS s vyraznym postizenim
bilé hmoty hemisfér, pfipadné mozecku, mozkového kmene
a michy. Ze zmén dominuje demyelinizace, degenerativni
zmény a gliéza. Vyskytuji se v détstvi, jsou geneticky
véazané. V dospélosti jsou vzacné. Klinicky prubéh je progre-
sivni s letdlnim koncem, 1ééba neni dosud znamd. Skupina
leukodystrofii zahrnuje vétsi pocet chorob délenych na sub-
typy. V naSem textu uvadime typické, castéji se vyskytujici
jednotky: metachromatickou leukodystrofii, adrenoleukodys-
trofii a Krabbeho globoidni leukodystrofii.

(obr. )

Do skupiny leukodystrofii patii dale Alexandrova fibri-
noidni leukodystrofie, Canavanova spongiozni degenerace,
Pelizaeusova-Merzbacherova nemoc, Cockayne syndrom, a su-
danofilni leukodystrofie. Klinika je rAmcové podobnd vyse uve-
denym jednotkdam, podrobnéjsi popis vSak presahuje ramec
ucebnice.

(obr. )

9.3.1 Metachromaticka leukodystrofie

je autozomdélné recesivni vrozené onemocnéni, zpusobené
vrozenym defektem aktivity arylsulfatdzy A. Vysledkem
je hromadéni sulfatida v bilé hmoté mozku, v nékterych
skupindch neuront, ve Schwannovych buiikdch, v perifernich
nervech, ledvindch, zlu¢niku a v dalsich orgdnech. Podle klin-
ické manifestace se rozlisuje pozdn{ infantiln{ (typ I.), juveniln{
(typ II.) a adultn{ forma (typ III.). Pozdni infantiln{ forma
zacind obvykle v prvni poloviné druhého roku poruchami
chtuize, pokracuje psychomotorickou alteraci, demenci, slepo-
tou. Smrt nastdvd mezi 2. — 12. rokem.

(obr. )

Patomorfologickd charakteristika typu I. — III. je podobnd.
Z rozpadlého myelinu vznikd metachromaticky material ob-
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sahujici sulfatidy, které pii barveni kresylvioleti v kyselém
prostfedi déavaji hnédou metachromézii. Mozek pii pitvé
mé ve srovnani s normou pruznéjsi konzistenci, bild hmota
byva kiidové bild. Demyelinizované oblasti obsahuji pfi
vysetfeni metodou zmrazenych fezu hojné extraceluldrné a in-
tracelularné ulozeného metachromatického materidlu a malé
mnozstvi neutralnich tuku. V oligodendrocytech, v astrocytech
a ve Schwannovych bunkach jsou elektronopticky prokaza-
telnd charakteristickd lamelarni téliska. Diagnéza je moznd
z mocového sedimentu, z kozni excize a z excize nervus suralis.

(obr. )

9.3.2 Austinova varianta metachromatické
dystrofie, mukosulfatidéza, typ IV.

je velmi vzacné onemocnéni zacinajici kolem 1 roku.
Napodobuje typ I., soucasné jsou piitomny znaky podobné
mukopolysacharidéze (syndromu Hurlerové). Histochemicky
lze prokdzat stfdddni sulfatidi, mukopolysacharidi, gan-
gliosidu, biochemicky snizeni aktivity arylsulfatiazy A, B, C,
steroid sulfatdzy a jinych sulfatéz.

(obr. )

9.3.3 Adrenoleukodystrofie

(sudanofilni leukodystrofie s adrendlni insuficienci, Schilderova
nemoc). Je gonozomélné recesivné dédiénd, postihuje pouze
muZe. Autozomdalné recesivni dédi¢nost s postizenim obou
pohlavi je vyjmecnd. Pravidelné je spojend s insuficienci na-
dledvin. Zac¢ind mezi 5. a 15. rokem, vzicné v dospélosti.
Neonatalni forma je velmi vzacnd. Prubéh je progresivni
s letalnim koncem do 5 let.

(obr. )

Mozkové zmény jsou jen v bilé hmoté. Mozek ma pii pitvé
normalni zevni tvar, muze byt zmensen, komory jsou rozsifené.
V popfedi ndlezu je rozsahld symetrickd demyelinizace bilé
hmoty hemisfér a mozkovych komisur. Maximum zmén je
v parietookcipitalni oblasti. V demyelinizovanych tsecich jsou
objemné makrofdgy se sudanofilnim a PAS pozitivnim ma-
teridlem v cytoplazmé a mirny lymfocytarni infiltrat. Elek-
tronopticky byla v makrofdzich prokazana téliska s velmi jem-
nou lameldrni stavbou. Nadledviny jsou atrofické.

(obr. )

9.3.4 Krabbeho globoidni leukodystrofie

je charakterizovdna autozomaéalné recesivni dédi¢nosti, defek-
tem enzymu galaktocerebrosid beta galaktozidazy a extenzivni
demyelinizaci centralniho i periferntho nervového systému.
Klinicky za¢ind nejcastéji v 6 meésicich, pfeziti jen vzacné
presahuje 1 rok. Pozdni forma za¢ind mezi 18 mésici az 4 lety.
(obr. )

Demyelinizace je mimofddné rozsahla, vede k vyrazné atrofii
bilé hmoty hemisfér a k rozsifeni komor. Vedle reak-
tivnich astrocytu je typickym znakem perivaskuldrni nakupeni
globoidnich vicejadernych a epiteloidnich bunék. Oboji jsou
histiocytarniho ptvodu, PAS pozitivita cytoplazmy koreluje

s hromadénim galaktocerebrozidu. Eletronopticky pod cyto-
plazmatickou membranou jsou zprohybané tubularni inkluze.
V perifernich nervech je segmentarni demyelinizace.

(obr. )

9.4 Avitaminozy

Uvop

Charakteristické zmény CNS se vyskytuji u avitaminézy Bl a
B12. V patologii nervového systému jsou zahrnuty také nalezy
pii jinych avitaminézdch (A, B2, B6, C, E). Jejich popis vak
presahuje ramec vyukového textu.

(obr. )

9.4.1 Avitaminoza Bl

se klinicky projevuje jako Wernickeova encefalopatie (syn-
drom Wernick-Korsakoff, polioencephalitis haemorrhagica su-
perior) charakterizovand poruchou paméti, psychézou, ataxii
a periferni neuropatii. Nejcastgjsi pfic¢inou je chronicky
etylismus, dale chronickd onemocnéni gastrointestindlniho
traktu, pepticky vied, karcinom zaludku, stavy spojené
s déle trvajicim zvracenim, deficience pfi kachexii, otrava
metylalkoholem. U akutnich smrtelné konéicich piipadu
dominuje nélez husté nakupnych petechidlnich hemoragii
v mozkovém kmeni (corpora mammilaria, strop a stény
III. komory, okoli akveduktu, spodina IV. komory, dale thala-
mus). Mikroskopicky nachézime proliferaci a dilataci kapildr,
perikapilarni krvaceni a aktivaci glie. U chronickych ptipadu
je vyznaCena mirnd atrofie kury hemisfér a mozecku, de-
myelinizace pontu a corpus callosum. U chronického alko-
holismu vznikaji zmény podminéné avitamindzou Bl a zmény
zpusobené insuficienci jater pii etylické hepatopatii a cirhdze.

(obr. )

9.4.2 Avitaminoza B12

je morfologicky charakterizovdana degeneraci zadnich sloupcu
misnich a lateralnich kortikospinalnich traktu. Mikroskopicky
nachdzime vakuolizaci myelinu i axonu, pfi dlouhém prubéhu
demyelinizaci a ireverzibilni rozpad axonu s néslednou astro-
cytézou. Soucasné jsou postizeny periferni nervy. Zmény jsou
soucésti ndlezu u perniciézni anemie a jinych onemocnéni, spo-
jenych s poruchou metabolismu vitaminu B12.

(obr. )

9.5 Encefalopatie z exogennich pricin

Uvop

Centralni i periferni nervovy systém muze byt poskozen
velkym mnozstvim chemickych i fyzikdlnich vlivi. Do
nepiehledné skupiny neurotoxickych latek patii kovy,
prumyslové chemikélie, rostlinné toxiny a léky. Toxicky vliv
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hliniku byl prokézdn u progresivni encefalopatie pacientu
s rendln{ insuficienci po dlouhodobé dialyze.

(obr. )

Mangan zpusobuje degenerativni zmény bazalnich ganglii a
parkinsonsky syndrom u horniki v manganovych dolech.

(obr. )

Olovo (soucdst barviv a benzinovych vypart) pusobi toxicky
na neurony i na cévy CNS; vyvolava encefalopatie u malych
déti a periferni neuropatie.

(obr. )

Rtuf v anorganické formé pfi prumyslové intoxikaci muze
podminit progresivni demenci; jako sou¢ést fungicid zpusobuje
mozetkovou degeneraci, poskozeni optického nervu i periferni
neuropatii; u déti intoxikovanych matek vyvola mikropoly-
gyrii.

(obr. )

Organofosfaty vedou pii chronické intoxikaci k demyelinizaci.
Neurotoxicky pusobi cytostatika i antibiotika.

(obr. )

Tonizujici zdrent vede k poskozeni cév a ke tkanové ischemii.
Kombinovand 1ééba nadoru s pouzitim rtg a methotrexatu
zpusobuje leukoencefalopatii s ndlezem nepravidelnych nekréz
v bilé hmoteé.

(obr. )

Otrava kyslicnikem wuhelnatym U rychle smrticich otrav je
vyznaCena pouze kongesce a kapilarni krviaceni. Pii preziti
48 hodin jsou vytvofeny lamindrni nekrézy kury, nekrézy
v rozsahu cornu Ammonis, symetrické nekrézy pallida, rozpad
myelinovych pochev a nekrézy periventrikularni bilé hmoty.

(obr. )

Vycet toxickych exogennich vlivii na CNS a popis vyvolanych
zmén vsak pfeshuje rdmec vyukového textu.

(obr. )

9.6 Poskozeni mozku pri hypoxii

K mozkové hypoxii dochédzi pfi redukei prutoku krve mozkovou
tkdni (oligemie), pii kompletni zdstavé mistni cirkulace (is-
chemie), kdy?z je prutok normdln{ ale tenze kysliku v arteridln{
krvi je snizena (hypoxie) a pri chybéni kysliku v alveoldrnim
vzduchu (anoxie). V konkrétnich hypoxickych stavech se vzdy
uplatniuji alesponi dva z uvedenych mechanismu. Proto je vedle
ramcového oznaceni , hypoxické poskozeni mozku* (hypoxickd
encefalopatie) uz{vdno Casto presnéjsi oznaceni ,hypoxicko-
ischemické poskozeni“ (hypoxicko-ischemickd encefalopatie).
Zvlastni formou anoxie je blokovéni respira¢nich enzymu pii
otravé kyanidy (histotoxickd anoxie).

(obr. )

Hypoxické poskozeni mozkové tkdné muze byt zpusobeno
mistnimi poruchami cirkulace (arterioskleréza, arteriitidy,
trombembolie, trombdza, stlaéeni cévy nddorem a pod.), ne-
dostatetnym sycenim krve kyslikem v plicich (duSen, rozsahlé
plicni zénéty, aspirace), centrdlnimi poruchdmi a krdtkodobou
zdstavou cirkulace (infarkt, myokarditidy, jind onemocnén{
srdce, kolapsové a Sokové stavy), oligemii po vétsich ztratach
krve.

(obr. )
Z neuronu jsou nejcitlivéjsi neurony III., V. a VI. vrstvy

ktry, neurony CA1 sektoru hippocampu a Purkynovy bunky.
Rozdilnd citlivost neuronu je podminéna jejich ruznou

metabolickou aktivitou a také polohou ve vaskularnim fecisti.
Ptedélové oblasti mezi terminalnimi vétvemi velkych arterif
jsou v podminkdch snizeného prutoku krve mozkem huie
zésobené a jejich krevni prutok muze byt kratkodobé zcela za-
staven. Citlivost riznych usek k hypoxii se méni v prubéhu
intrauterinniho vyvoje mozku (viz hypoxickd encefalopatie
novorozenci).

(obr. )

Morfologické zmény neuronu pii hypoxii. Pfi kratkodobé hy-
poxii vznikd mikrovakuolizace cytoplazmy. Tato zména je
reverzibilni. Pfi déle trvajici hypoxii dochazi k ischemickym
zméndm neuroni. Neurony svrastuji, cytoplazma je napadné
eozinofilni, Nisslova substance mizi, jadro je zmensené s ho-
mogenizovanym chromatinem. V dalsim vyvoji cytoplazma ho-
mogenizuje a mizi, jddro svrastuje a rozpadd se (ischemické
zmény neuronu).

(obr. )

Rozsah poskozeni mozku pii celkovych hypoxickych-
anoxickych stavech zavisi na tizi hypoxie, dobé trvani hypoxie
a na selektivni vulnerabilité mozkové tkané. Nejcitlivéjsi na
nedostatek kysliku jsou neurony, méné oligodendroglie, astro-
cyty a mesenchymalni souc¢asti mozku jsou nejodolnéjsi. Proto
dochézi pii hypoxii velmi casto k selektivnim nekrézam neu-
ronu (parcidlni nekréza), astrocyty ve stejnych podminkdch
naopak hypertrofuji a nahrazuji zaniklé neurony. Pii tézké
ischemii celé poskozené lozisko nekrotizuje. Nekrotické hmoty
jsou postupné fagocytovany histiocyty a aktivovanou mikroglii
za vzniku uklidovych (zrnéckovych) bunék. Vétsi kompletni
nekrézy se postupné preméni v pseudocystu obklopenou
uklidovymi buinikami a hypertrofickou astroglii.

(obr. )

9.7 Encefalopatie pfi jaternich chorobach
9.7.1 Hepatocerebralni syndrom

(hepatickd encefalopatie) se muze vyvinout u pacientt
s ruznymi chorobami jater. Pfi¢inou je pravépodobné zvysend
hladina amoniaku v krvi, kterd interferuje s funkci neuro-
transmiteru. Podobna encefalopatie se muze vyvinout v ex-
perimentu pfi porto-cavalni anastomdze. V patomorfologii je
uréujicim znakem néalez Alzheimerovych astrocytu II. typu.
Maji vodojasna jadra ledvinovitého tvaru s glykogenovou par-
tikuli. V optickém mikroskopu nenf cytoplazma zietelnd (nahd
jadra). Vyskytuji se pievazné v sedé hmoté bazélnich ganglii,
méné v kufe. Makroskopicky nélez na mozku je negativni.
(obr. )

9.7.2 Wilsonova nemoc

(hepatolentikulédrni degenerace) je onemocnéni s autozomalné
recesivni dédi¢nosti. Je podminéna vrozenym snizenim hladiny
ceruloplazminu, ktery je pfenasec¢em médi. Ukladani médi v ly-
zosomech hepatocytu vede k velkouzlové jaterni cirhéze, sle-
dované casto hepatocelularnim karcinomem. Ukladani médi
v CNS poskozuje nejvyraznéji nucleus caudatus a putamen.
Obé jadra jsou jiz makroskopicky atrofickd a nahnédla. Zmény
jsou i v kufe a jinych oblastech mozkové Sedi. Mikroskopicky
je tkdn profidld (spongiozni), neurony zanikaji, proliferuji
kapilary a astrocyty. Typickym znakem jsou Alzheimerovy
zmény glie I. typu. Jde o hypertrofické astrocyty s hojnou cyto-
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plazmou a nepravidelnymi jadry s hrubé uspoifddanym chro-
matinem. V mensim poc¢tu jsou zastoupeny i Alzheimerovy
zmény glie I. typu. Mohou byt pfitomny také Opalskiho
buiiky s objemnou pénitou cytoplazmou a malym centralnim
jadrem. Jde pravdépodobné o degenerované neurony. Uklddani
médi v rohovce vede ke vzniku perifernitho Keyser-Fleischerova
prstence. Neurologické priznaky zacinaji vétSinou v adoles-
centnim véku spasticitou a rigiditou a extrapyramidovymi
syndromy. Pseudoskleréza Westphal-Strumpelova je pomalu
probihajici formou Wilsonovy nemoci.

(obr. )

9.7.3 Reytv syndrom

se projevuje jako akutni metabolické onemocnéni spojené
s jaterni insuficienci. Vzhledem k pfevazné koincidenci s vi-
rovymi infekcemi ja uveden v kapitole encefalitid.

(obr. )

10 Patologie mozku novorozencu

Karel Dvordk

Patomorfologické stavy mozku novorozencu jsou vysledkem in-
terference patogenniho ¢initele s aktudlnim vyvojovym proce-
sem poskozené oblasti. Na konecné morfologii se podili reak-
tivni a reparativni zmény v kombinaci s pokracovanim histo-
genetického vyvoje. Vyznam podrobné znalosti intrauterinné
a perinatalné vzniklého poskozeni mozku i vyvojovych vad
CNS znaé¢né vzrostl v poslednich letech v souvislosti s rozvo-
jem intenzivni pée o patologické novorozence i s rozvojem
prenatalni ultrazvukové diagnostiky. Rezidua intrauterinniho
a perinatalniho poskozeni CNS jsou komplikujicim faktorem
dalsiho vyvoje ditéte a tvoii vyznamnou soucdst pediatrie a
neurologie.

(obr. )
Vyvoj CNS lze rozdélit na 5 obdobi:

(obr. )

e Obdobi dorzalni indukce (3. — 4. intrauterinni tyden)

e Obdobi ventrélni indukce (5. — 6. intrauterinni tyden)

e Obdobi neuroblastické — glioblastické proliferace (2. — 6.
intrauterinni mésic)

e Obdobi lokélni bunééné diferenciace (od 5. in-
trauterinniho mésice, pokracovani i postnatalné)

e Obdobi myelinizace (od 7. intrauterinniho mésice i post-
natalné)

Veétsinu nélezu 1ze spolehlivé prifadit k jednotlivym obdobim.
(obr. )

10.1 Vyvojové vady CNS

Uvop

Malformace tvoti 19 % piicin perinatdlniho timrt{ novorozencu,
z toho 50 — 70 % tvor{ vyvojové vady CNS. Vyznam podrobné
znalosti vyvojovych vad vyrostl v souvislosti s prenatdlni ul-
trasonografickou diagnostikou.

(obr. )

Malformace muze mit morfologicky projev jen na centrdlnim
nervovém systému; Casto jsou soucasné postizeny i systémy
jiné (kuze, kosti, svaly, parenchymatézni orgdny). V dalsim
textu jsou uvedeny charakteristické jednotky.

(obr. )

10.1.1 Vady vzniké v obdobi dorzalni indukce
10.1.1.1 Cranioschisis totalis

je kompletni defekt uzavirdni nervové trubice. Neurokranium
chybi, pateini kandl je ¢astecné nebo uplné rozstépen. Chybi
mozek (anencefalie), obli¢ejovd ¢ast nasedd pfimo na zkréceny
hrudnik. O¢i jsou obréceny kranidlné (uranoskopie), lebeéni
bézi pokryva cévnatd blana (area neurovasculosa) piechédzejici
periferné v kuzi. Anencefalie je defekt uzavirdni mozkové
¢asti neurdlni trubice. Saha-li defekt az k foramen occipitrale
magnum, chybi mozek cely. Konci-li defekt pfed foramen je
vytvofena oblongata, pons, pifpadné i mozetek (merocrania,
meroanencephalia).

(obr. )

10.1.1.2 Encephalocele

je defekt v neurokraniu spojeny s vyhfezem plen a mozku.
Makroskopicky se jevi jako kulovity utvar o priuméru nékolika
cm, na povrchu je kryty kuzi. Nejcastéji je umistén v ok-
cipitalni krajiné, vzdcné po stranach kalvy. Encefalocele
frontdlni oblasti se vyklenuje nad kofenem nosu nebo do nosni
dutiny, kde imponuje jako nosni polyp. Defektem se vyklenuje
tvrdd plena a ¢ast mozku, méné casto jen tvrda plena.

(obr. )

10.1.1.3 Rhachischisis

je defekt uzavirani pateiniho kandlu; ¢asto je sdruzend
s cranioschisou. Rozstép pédtefe muze byt kompletni nebo
ohraniceny na kratky usek. Ve stfedni linii zad je pak zlabek
kryty cévnatou bldnou (area medullovasculosa), piechézejici
v okrajich do kuze. Ohrani¢end rhachischisis je sou¢édsti stavi
uvedenych ve skupiné spina bifida cystica.

(obr.)

10.1.1.4 Spina bifida cystica

Neuralni trubice se uzavird ve 3. intrauterinnim tydnu. V pro-
cesu uzavirdni jsou zahrnuty ektodermdlni slozky (micha,
obaly, epidermis) a slozky mezodermdln{ (patef a podkozi).
Pti spina bifida cystica je defekt uzavirani vazan nejcastéji jen
na slozky mezodermadlni. Vyvoj michy a oball je vSak defek-
tem modifikovan, neuroektodermélni slozky jsou tedy soucdsti
celkové malformace. Defekty jsou umisténé nejcastéji v lum-
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bosakralni oblasti patefe, cervikdlni a hrudni defekt je vzécny.
Podle rozsahu defektu je rozliseno nékolik typu.

(obr. )

e Meningocele: dura mater a arachnoidea tvoii vak vyk-
lenuty do podkozi. Micha ma normadlni polohu nebo je
umisténa ve stiedni ¢asti vaku.

e Myelomeningocele: micha je umisténa ve vaku a
v ohrani¢eném tuseku je spojena s povrchovym ektoder-
mem vaku. Vak muze i nemusi byt pokryt epidermis.

o Hydromyelomeningocele: stav je podobny jako u
myelomeningocele, centrdlni misni kanal je vsak dila-
tovan.

o Myelocystocele: micha je v defektu pfeménéna ve vrstvu
cévnaté nervové tkané prechdzejici periferné v kuzi.
Ventralné od této vrstvy je nahromadéna tekutina, kterd
celou oblast vyklenuje dorzalné. Pfi vSech uvedenych
forméach dochézi k poruchdm inervace v oblasti cauda
equina, Gtvary jsou snadno zranitelné a infikovatelné. In-
fekce z misnich plen pfechdzi ascendentné v meningitidu,
meningoencefalitidu a v pyocefalus.

10.1.1.5 Samostatné malformace michy

jsou patrné az po otevieni pateiniho kanalu.
(obr. )

Syringomyelie je oplostélda dutina obklopend glii. Dutina
je ulozend mimo kandl, muze vSak s kandlem souviset.
Je pravdépodobné, ze vznikd z hydromyelie ohrani¢enym
porusenim ependymu a rozsifenim kanalu do bilé hmoty michy.
Nejcastéjsi je kréni lokalizace. Dutina se zvétsuje zvolna, klin-
ické priznaky se objevuji az v dospélosti. Pfipousti se vznik
syringomyelie také na podkladé traumatu. Syringobulbie je
analogickd dutina jako p#i syringomyelii ulozend v prodlouzené
miSe. Neurologické pfiznaky jsou ruzné podle lokalizace dutiny.

(obr. )

Hydromyelie: jde o perzistenci Sirokého centralniho kandlu
z embryonalniho obdobi. Sitka kandlu kolisd od 1 do nékolika
mm, muze byt celkovd nebo ohrani¢end. Diastematomyelie:
micha je v kratkém tuseku zdvojend. Zdvojené useky jsou
vétsinou oddélené kosténym septem. Pti diplomyelii je micha
zdvojend v celém rozsahu.

(obr. )

10.1.1.6 Malformace moze&ku

jsou vétsinou soucdsti slozitéjsich malformaci mozku. Ageneze
je vzdcnd. Hypoplazie muze postihovat mozecek cely nebo
jen jeho ¢4sti (vermis, hemisféry); pravidelné je spojena s ab-
normélni stavbou oblongaty a pontu.

(obr. )

10.1.2 Vady vzniklé v obdobi ventralni indukce
10.1.2.1 Holoprosencephalia

je vada s charakteristickou kombinaci anomdlie mozku a
oblicejové ¢asti hlavy. Jde o vadu chromosomadlni, Castéji
se vyskytuje u déti diabetickych matek. Telencefalon m&
pfiblizné kulovity tvar s jednou lehce podkovovitou komorou.
Corpus callosum, tracti olphactorii a tracti optici chybi. Zavity

jsou nepravidelné. Méné vyjadiend vada mé ¢asteéné oddélené
2 hemisféry, nékdy chybi pouze tractus opticus a bulbus olfac-
torius nebo dochézi pouze k anomaélii pifiénych spojek telence-
fala.

(obr. )

V klinice je voditkem diagnézy anomalie obli¢ejové casti hlavy:
cyclopia mé vytvorenu jen jednu oc¢nici a jeden oéni bul-
bus, nosni dutina chybi, pod oénici je proboscis (kratky kozni
chobot pfipominajici penis novorozence); o¢nice blizko sebe
mé ethmocephalia (hypotelorismus), mald dutina nosni je bez
septa; u premazildrni ageneze je hypotelorismus, plochy nos,
stfedni rozstép horniho rtu a horni celisti.

(obr. )

10.1.2.2 Méné tézké facidlni dysmorfie

jsou nevyhranéné anomalie jako hypotelorismus, hyperteloris-
mus, velmi plochy nos, unilaterdlni a bilaterdlni rozstépy
obliceje.

(obr. )

10.1.3 Vady vzniklé v obdobi neuroblastické
proliferace

Uvop

Do skupiny poruch proliferace jsou ftazeny vady vzniklé
snizenou, nadmérnou nebo atypickou proliferaci bunék
zéarodeéné vrstvy mozku nebo nezralé bilé ¢i §edé hmoty. Do
skupiny pati{ primdrn{ zmény velikosti mozku (makrocephalus
a mikrocephalus) a stavy charakterizované nadmérnou prolif-
erac{ nékteré tkdnové slozky (neurokutdnni syndromy).

(obr. )

10.1.3.1 Microcephalia vera

Mozek je proti normé zmenseny (zmenSeni vétsi, nez 2
smérodatné odchylky od normy), véechny anatomické soucasti
jsou vsak proporéné vytvoreny. Nejsou pritomny zadné znaky
pfedchoziho poskozeni (stavy po zdnétech, hypoxii, malfor-
mace). Predpoklddand doba vzniku je 2. — 4. intrauterinn{
mésic. V klinickém obraze nejsou vyznamné zmény mo-
toriky, intelekt je pravidelné snizen. Nékteré ptipady vykazuji
familidrni vyskyt, jiné jsou sporadické. V anamnéze prubéhu
gravidity sporadickych piipadu muze byt zachycena etiolo-
gie (rtg vySetieni matky pfed 20. tydnem gravidity, fenylke-
tonurie, pouzivani antiepileptik, hyperavitaminéza A, virova
infekce, etylismus). Mikrocephalia vera je také soucdsti rady
chromozomalnich syndromu.

(obr. )

10.1.3.2 Makrocephalia

je heterogenni skupina se spoleénym znakem velkého
mozku, ktery ma vSechny anatomické slozky proporciondlné
vytvoreny.

(obr. )
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U familidrng izolované makrocefalie (Sotosuv syndrom) mé
zvétSeny mozek ponékud rozsitené komory. Klinicky je in-
teligence snizend. U cerebrdlniho gigantismu je macrocephalus
spojen s celkové akcelerovanym rustem béhem détstvi (velké
ruce, nohy, celist, dolichocefalie, normélni nebo lehce snizena
inteligence). U sporadickych pfipadu je etiologie zcela nejasna.

(obr. )

10.1.4 Neurokutanni syndromy

GVOD

Jde o tchylky histologické stavby tkani neuroektodermélniho a
mezodermélniho puvodu. Klinicky je ¢astym projevem slepota
a zmény na kuzi. Vyskyt je vétsinou familidrni, u novorozenci
se manifestuji jen vzdcné. Z pocetnych jednotek uvadime
hlavni predstavitele.

(obr. )

10.1.4.1 Tuberdzni skleréza

sdruzuje anomalii mozku, kuze, sitnice a jinych orgénu. Na
mozku jsou roztrousené nepravidelné tuhé uzly, casto zietelné
rozsitujici zdvity. Mohou byt i mimo kuru, ¢asto jsou hojné
subependymalné. Jsou slozeny z objemnych bunék podobnych
zdufelym astrocytum s velkymi, ¢asto pies sebe prelozenymi
jadry. Tumoriformni dtvary velmi casto kalcifikuji. Podobné
zmény mohou byt na sitnici. Ke koznim projevim patii vi-
tiligo, pigmentové skvrny a sebaceozni adenomy. Nekonstantné
mohou tuberézni sklerézu provéazet srde¢ni rhabdomyom, an-
giomyolipomy ledvin, cystéza ledvin, lymfangiom plic, a zmény
na kostech). U jednotlivych pripadi je vyznacena zpravidla jen
Cast zmén, které se manifestuji az v dospélosti.

(obr. )

10.1.4.2 Hippel-Lindauova choroba

je soubor ndlezu, k nimz patii: angiomatéza retiny, heman-
giom mozecku a mozkového kmene umistény casto ve sténé
cystické dutiny, hemangiomy michy, piipadné na kuzi trupu
a hlavy, vzacné v jinych orgdnech. V pankreatu, jatrech, led-
vinach, v plicich a v nadledviné mohou byt cysty. Zmény se
vyvijeji postupné postnatdlné, manifestace u novorozence je
vZacna.

(obr. )

10.1.4.3 Sturge Weberiiv syndrom

je kombinace vaskuldrnich névu v oblasti senzitivni vétve
trigeminu, angiomy oka spojené s glaukomem, extenzivni
vaskularizace mozkovych plen s kalcifikacemi v cévach i
v prilehlé mozkové tkani. V kufe muze byt mikropolygyrie.

(obr. )

10.1.5 Vady vzniklé v obdobi bunécné migrace

10.1.5.1 Mikrogyrie

Zavity hemisfér jsou zmensené a vét§inou nadpocetné. Zmeéna
muZze postihovat celou hemisféru (napf. u Arnold Chiariho
malformace), ¢4st laloku nebo jeden zdvit (gyrus tempo-
ralis superior u Downova syndromu). U mikropolygyrie jsou
zavity velmi drobné, zcela nepravidelné, nahrazuji drobné
useky kury, laloky nebo vétsi ¢ast hemisfér. Mikropolygyrie
vznika poskozenim nezralé kury v prubéhu neuroblastické mi-
grace (infekci, ischemif, dals{ pfi¢iny). Mikroskopicky je kura
4 vrstevnd nebo zcela atypicka. U status verrucosus deformis
jsou na kufe bradav¢ité utvary (ojedinélé nebo mnohocetné)
s atypickou stavbou povrchovych vrstev kury.

(obr. )

10.1.5.2 Heterotopie Sedé hmoty

Ve hmoté bilé jsou nalezy samostatné nebo sdruzené s jinymi
vadami mozku. Jde o loziska slozend z bunétného ma-
teridlu urceného pro kuru, ktery byl zadrzen subkortikdlné,
¢asto v okoli komor. Casté jsou u déti matek, které uzivaly
v prubéhu gravidity antiepileptika. Heterotopie mohou byt
v nejruznéjich oblastech mozku, ¢asto tvori uzlovité formace.

(obr. )

10.1.5.3 Schisencefalie-porencefalie

Jsou priéné nebo kruhovité defekty prepazujici hemisféry,
mohou byt symetrické. Vznikaji defektem urcitého useku
zarodecné vrstvy nebo ohrani¢enou destrukci nezralé hem-
isféry.

(obr. )

10.1.5.4 Agyrie a pachygyrie

Hemisféry jsou zmensené s hrubymi nepravidelnymi zavity
nebo je povrch hemisfér hladky. Soucasti vady jsou i hetero-
topie Sedé hmoty a dalsi zmény mozku, dale vyvojové vady
srdce, skeletu a ledvin. U Zellwegerova syndromu jsou na
mozku oblasti mikropolygyrie a pachygyrie, soucasti vady je
jaterni fibréza a cystéza ledvin. Obé posledni vady jsou auto-
somalné recesivné dédicné, ojedinéle jsou bez genetické vazby.

(obr. )

10.1.6 Skupina hydrocefalu

Hydrocefalus muze byt vytvoreny hned pii narozeni, vét§inou
se viak vyviji az postnatalné. Casto je soucésti slozitéjsich mal-
formaci CNS, naslednym stavem po intrauterinni encefalitidé,
leptomeningitidé a intraventrikularnim hematomu. V mech-
anismu vzniku se uplatiuje piedevsim prekdzka v pasdzi
likvoru na drovni akveduktu (dilatovand je III. komora a pos-
tranni komory) a uzdvér foramina rhombencephali (dilatovdn
je cely komorovy systém). Nesrostlé sutury kalvy dovoluji pos-
tupné narustani objemu hydrocefalického mozku. Kosti lebecn{
nesrustaji, fontanely se rozsifuji. V pokrocilych piipadech je
v komorach nékolik litru likvoru. Sténa hemisfér muize byt
ztenceld na 1 mm.

(obr. )
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Hydrocephalus e vacuo vznikd roz§ifenim komor pii tdbytku
mozkové tkané (po encefalitiddch, hypoxickych nekrézach, pii
leukodystrofiich).

(obr. )

Familidrni hydrocefalus je vazany na X chromozém. Vznika
vrozenou stenézou akveduktu nebo jeho rozstépenim na
nékolik komunikujicich kanalku.

(obr. )

Kongenitalni  komunikujici  hydrocefalus  vznikd  bez
anatomicky zjistitelné prekdzky. V pficiné se muze up-
latnit hypersekrece, hyporezorbce, zvysena viskozita likvoru.
(obr. )

Hydrocephalus externus je zvysené nahromadéni likvoru v sub-
arachnoidalnim prostoru. MuZze byt difuzni nebo ohraniceny
ve formé subarachnoiddlnich cyst, vzniklych vétsinou na pod-
kladé pozénétlivych nebo posthemoragickych sristi. Casto je
pfic¢ina nejasné.

(obr. )

10.1.6.1 Arnold-Chiariho malformace

Je ¢castou malformaci CNS; soucasti vady je hydrocefalus. Po-
dle seskupeni znaku je vada ¢lenéna do 4 typu.

(obr. )

Typ I: mozeckové tonzily jsou posunuty do foramen occipitale
magnum, anomélie michy chybi nebo je minimélni; hydroce-
falus se vyviji pozdé.

(obr. )

Typ I1.: je nejcastéjsi. Mozeckové tonzily jsou vstouplé do fora-
men okcipitale magnum, vermis muze byt jazykovité protazeny
az do oblasti kréni michy. Fossa cerebri posterior je zmensen4,
hydrocefalus zpusobuje stenéza akveduktu, na hemisférach
muze byt mikrogyrie.

(obr. )

Typ I11.: je vytvofena cervikalni spina bifida a cely mozecek
vystupuje cestou foramen occipitale magnum za vzniku mye-
locerebellomeningocele.

(obr. )

Typ IV.: fossa cerebri posterior je zmenSend, mozecek je hy-
poplasticky.

(obr. )

10.1.6.2 Dandy-Walkerova malformace

KLINIKA

Dominuje v klinice vétsinou jako hydrocefalus. Vermis cere-
belli ¢astecné nebo zcela chybi, strop IV. komory je cysticky
vyklenuty. Dalsi anomalie jsou nekonstantni (chybéni corpus
callosum, abnormity zavitu, heterotopie sedé hmoty ve hmoté
bilé). Postizeni se mohou dozit druhého decenia.

(obr. )

10.1.7 Poskozeni mozku v procesu bunééné
diferenciace a myelinizace

Od 5. intrauterinniho mésice jsou vSechny anatomické soucdsti
mozku zfetelné vytvotfeny. Poskozeni se projevuje regresivnimi
zménami a naslednym gliovym zjizvenim. Kazdé poskozeni
modifikuje také proces myelinizace, kterd se vSak rozviji
prevazné az postnatdlné. Metabolickd onemocnéni a zanéty,
které interferuji s procesem myelinizace jsou uvedena aZz
v piislusnych kapitolach.

(obr.)

10.2 Perinatalni trauma CNS a nitrolebni
krvaceni

Uvop

Porod je pro novorozence vzdy spojen s nebezpec¢im traumatu
hlavy a pétefe. Pfi¢inou byva nepomér mezi velikosti hlavy
a Sifkou porodnich cest, patologickd poloha plodu v déloze,
pouziti vybavovacich klesti a dalsi faktory. P¥i poranéni hlavy
vznika fada typickych stavi:

(obr. )

Porodni nddor (caput succedaneum) je nahromadéni serézné
hemoragického transuddtu mezi galea aponeurotica a pe-
riostem. Jevi se jako zdufeni kuze a podkozi, prumér kolem
6 cm. Vznikd v misté naléhani hlavy na rozvijejici se délozni
¢ipek. Pfi patologické poloze plodu muze byt porodni nddor
v jiné poloze. Zdufeni mizi do 24 hod. po porodu.

(obr. )

Kefalhematom je subperiostdlni hematom nad konvexitou
plochych lebe¢nich kosti. Velikost kolisd od 1 cm do velikosti
tenisového micku. Zdufeni nepfesahuje okraje postizené kosti.

(obr. )

Indentace lebeéni kosti je vtlaceni pruzné ploché lebecni kosti
novorozence (efekt pingpongového micku). Prumér je 3—4 cm,
na vnitini strané kosti byva prasklina.

(obr. )

Fraktury plochych kosti maji tvar §térbin bézicich radidlné a
periferné od vyvySené asti kosti. Casta je kombinace s kefal-
hematomem.

(obr. )

Osteodiastdza okcipitdlni kosti U novorozence je okcipitalni
kost slozena ze 4 ¢asti spojenych synchondrézou. Posunem
v synchondréze muze dojit k natrzeni sinus transversus i
k poskozeni mozkového kmene. Castd je u porodu koncem
panevnim.

(obr. )

Deformace hlavicky. Priblizné kulovity tvar hlavicky zralého
plodu se postupem porodnimi cestami vélcovité ponékud
prodluzuje. Pfi tzkych porodnich cestach je deformace
nadmérnd, okraje plochych kosti se pres sebe presouvaji a
mozek je tlakové deformovan piipadné zhmozdén. Vendzni
spojka vén pia mater se sinusy tvrdé pleny mohou byt
pretrzeny, mohou vznikat trhliny falr, tentoria a vétsich cév.
Trhliny tentoria jsou ¢astéjsi. Mohou zasahovat do sinusu,
oteviit sinus tvrdé pleny, vzdcné zasahuji az do Galenovy
vény s néaslednym objemnym hematomem. Hematomy jsou
ulozeny v subarachnoiddlnim prostoru. Jde vétsinou o ploché
vylevy, mohou pfejit v subdurdlni chronicky hematom. Klin-
icky je nejzavaznéjsi krvaceni z Galenovy vény a krviceni pod
tentorium, kde i malé hematomy tla¢i na oblongatu, pons a
mozkovy kmen a byvaji casto fatdlni. Nad konvexitou se ploché
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hematomy vstiebavaji bez nésledku.
(obr. )

10.2.1 Subarachnoidalni krvaceni

Ve tvaru drobnych lozisek o pruméru 1 — 10 mm je privodnim
znakem hypoxické encefalopatie a sepse. Objemné subarach-
noidalni hematomy v cisterndch jsou soucdsti objemnych ko-
morovych hematomu.

(obr. )

10.2.2 Krvéaceni do mozkovych komor

je castym ndalezem u nezralych novorozencu. V typ-
ickych piipadech je komorovy systém vyplnén koagulo-
vanou krvi (haemocephalus internus completus), vylev krve
pokracuje cestou foramina rhombencephali do subarach-
noiddlnfho prostoru. Castéji je krvi vyplnéna jen jedna
postranni komora. Zdrojem hematomu je vétSinou praskly
subependymdlni hematom ulozeny v bunétné periven-
trikuldrni zérodeéné vrstvé. Hojné kapilary zarodetné vrstvy
pfi hypoxii praskaji, spojovanim perikapildrnich hematomu
vznikd objemny hematom ¢asto o pruméru 1 —2 cm vyklenujici
se do komory. Po prasknuti ependymu pokracuje vylev do
komor. Vzicné je zdrojem krvaceni plexus chorioideus nebo
vétsi pritok Galenovy vény. Hematom muze dilatovat komory
a pokracovat do bilé hmoty. Ucpanim mokovodu vznikd akutni
hydrocefalus, organizaci koagula chronicky hydrocefalus. Mor-
fologickym predpokladem hematomu je existence objemné ger-
minativni vrstvy v mozku nezralych novorozencu. U zralych
novorozencu jsou komorové hematomy zcela vyjmecné.

(obr. )

10.2.3 Poranéni michy a mozkového kmene

je vzdy soucasti poranéni patefe. Nejcastéjsi zménou v okoli
michy je epidurdlni hematom. Je-li objemny muze poskodit
michu a byt zdrojem dechovych potizi novorozence. K mechan-
ickému poskozeni michy dochézi pti nésilné trakci pii nepos-
tupujicim porodu a po pouziti klesti.

(obr. )

10.3 Hypoxicko ischemicka encefalopatie
novorozencu (HIE)

Uvop

HIE je nejcastéjsim patologickym nalezem v mozku
novorozencu. Vznikd intrauterinné, intra partum i post-
natalné. Podili se vyrazné na procentu umrti novorozencu a
na nejruzngjsich forméch psychickych a motorickych poskozeni
déti.

(obr. )

ETIOLOGIE

Vznika z fady pfi¢in: pfedcasné odluc¢ovani placenty, komp-
rese pupecniku, nepostupujici porod, porodni trauma CNS,
vyvojové anomdlie hornich cest dychacich, nadmérné aspirace
plodové vody, pneumotorax, vrozend brani¢ni hernie, tracheo-
ezofagealni pistél, adndtni pneumonie a dalsi faktory, uvddéné
jako pric¢iny ¢asného asfyktického syndromu novorozencu.

(obr. )

PATOGENEZA

Experimentalné bylo zjisténo, ze v mechanismu poskozeni CNS
se uplatiuje vzdy souasné hypoxemie (snizeni tenze kysliku
v arteridlni krvi) i ischemie (snizeni krevniho prutoku). Pfi
celkové hypoxemii dojde k cirkulaénimu kolapsu, spojenému
s poklesem arteridlniho tlaku. Prutok krve chudé na kyslik
muze v predélovych oblastech mozku klesnout pfechodné na
nulu. Ptedélové oblasati jsou useky mozku zasobené kon-
covymi vétvemi dvou, piipadné tii arterii. Pro vznik HIE
je vyznamné existence predélovych oblasti: korovd predélovd
oblast mezi arteria cerebralis anterior, media a posterior. M4
tvar podkovovitého pruhu béziciho po konvexité parasagitalné
z frontalniho laloku pfes parietdlni lalok do temporalniho.
predélovd oblast v bilé hmoté mezi centripetdlnimi a cen-
trifugdlnimi arteriolami. Je uloZena ve vzdalenosti 0,5—1,5 cm
od thlu postrannich komor.

(obr. )

V poskozenych oblastech vznikaji regresivni zmény vedouci az
k nekréze. Akutni zmény jsou sledovény gliovou reakci, kterd
pozdéji celou zménu stabilizuje. Zmény pii HIE vzniklé na pod-
kladé asfyxie spojené s cirkula¢nim kolapsem jsou ptevazné
soumérné, nejvice vyznacené v parasagitalni predélové oblasti.
Zmeény pii snizeni prutoku jednou arterii (po trombdézéach ne-
jasné etiologie, po meningitiddch, meningoencefalitiddch) jsou
vytvofené v jejim povodi. U zralych novorozencu je Castéji
poskozena mozkova kura nez bild hmota, u nezralych naopak
dominuje posSkozeni bilé hmoty hemisfér. Pfi tézké akutni
HIE je postizen hlavné mozkovy kmen, pfi prolongované hy-
poxii hlavné hemisféry. Mikroskopicky po lehké hypoxii vznika
edém, pii tézké hypoxii ischemické nekrézy neuronu a axonu,
zdufeni a rozpad astrocytu. Poskozeni glie v bilé hmoté vede
k deficitu myelinizace. Nekrotické soucasti tkané jsou odkl-
izeny fagocytézou (vznik zrnéckovych bunék), a nahrazeny as-
troglii. Po vétsich nekrézach vznikaji psedocysty lemované as-
troglif.

(obr. )

10.3.1 Poskozeni mozkové kury ptri HIE

Poskozeni mozkové kury pfi HIE je vyznaceno hlavné u zralych
novorozencu. Zrald kura je ndro¢nad na piisun kysliku. Typ-
ické jsou lamindrni nekrézy III. — V. vrstvy, kde neurony maji
vysokou metabolickou aktivitu. Fokalni nekrézy jsou casté
v predélové oblasti spodni ¢asti mozkovych ryh. Kompletni
nekrézy postihuji kiru v celé vysce. Po nekrézach nastupuje
reparativni astrocytéza, zavity jsou uzké a nepravidelné (ule-
gyrie).

(obr.)
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10.3.2 Poskozeni bilé hmoty pri HIE

Nejtypictéjsi zménou jsou periventrikularni leukomalacie. Jde
o drobné prouzkovité infarkty rozlozené v okoli postrannich
komor asi 0,5 cm od stény. Jsou ulozeny v pfedélové oblasti
mezi centripetdlnimi a centrifugalnimi arteriemi bilé hmoty.
Maximum je v okoli foramen Monroi a v okoli okcipitdlniho
rohu postranni komory. Mohou byt mnohocetné a rozlozené ve
vétsi ¢asti bilé hmoty hemisfér. Drobné nekrézy se hoji gliovou
jizvou, po vétsich zustavaji pseudocysty. Nekrézy jsou tézkou
formou hypoxického poskozen{ (gradus IIL.). P¥i mirnéjs{ hy-
poxii je selektivné postizend ¢ast glie a mensi pocet axonu, po
zhojeni dochazi k hypoplazii bilé hmoty. Mirnd hypoxie vede
pouze k edému bilé hmoty (gradus 1.), zména je reverzibilni.

(obr. )

10.3.3 Poskozeni bazalnich ganglii

Poskozen{ bazélnich ganglii (thalamu, striata, globus pallidus)
je vétsinou soubézné s poskozenim kury. Nekrézy se hoji as-
trogliovou jizvou s atypickou myelinizaci nervovych vlaken
a vybézku astroglie. Makroskopicky jsou poskozené oblasti
zmenSené a nepravidelné mramorované (status marmoratus).

(obr. )

10.3.4 Poskozeni mozkového kmene, mozecku a
michy

Poskozeni mozkového kmene, mozeéku a michy pfichdzi
soubézné s veétsimi zménami kury a podkofi. Selektivné
hypoxické poskozeni vznikd po jednordzové tézké asfyk-
tické pithodé, spojené s kratkodobou zastavou srdecni akce.
Cést neurond v pons, v oblongaté, v nucleus niger a
v jadrech lamina quadrigemina vykazuje regresi a nekrézy.
Ptezije-li novorozenec, nasleduje astrogliéza, mozkovy kmen
je zmenSeny, tuhy. Ischemické poskozeni neuronu michy
vznika pii zdstavé srde¢ni. V mozecku je na hypoxii citlivéjsi
granularni vrstva, nez vrstva Purkynovych bunék. Nekrozy
vznikaji jako soucdst celkové hypoxie, dale pti kompresi ver-
tebralnich arterii pii extremnich polohdch hlavicky béhem
porodu.

(obr. )

10.3.5 Pontosubikularni nekrézy

Pontosubikularni nekrézy souviseji s HIE nepiimo. Vznikaji
vlivem terapeutické hyperoxie pii 1é¢eni hypoxickych stavi.
Jde o selektivni nekrézy neuronti bazélnich jader pontu a
subikula. Po zhojeni vznika gliéza.

(obr. )

10.3.6 Fokalni a multifokalni
hypoxicko-ischemické zmény

Fokdlni a multifokalni hypoxicko-ischemické zmény vznikaji
pfi uzdvéru jednotlivych mozkovych arterii. V tvodi pfislusné

arterie vznikd nekréza typu infarktu s néslednou tvorbou
pseudocysty. Rozsah zmén zavisi na velikosti uzavienych cév
(od drobnych fokusi 1 —5 mm az po piipadné postizeni
celého laloku. Pti¢iny uzavéru jsou prenatdlni i postnatalni
(isoimunni trombocytopenie, embolie z placenty, trombem-
bolie z uzavirajictho se ductus arteriosus, disseminovand in-
travaskuldrni koagulace, trombézy pfi leptomeningitidé).

(obr. )

10.3.7 Pozdni nasledky hypoxicko-ischemické
encefalopatie

Dalsi vyvoj déti, které prezily perinatalni HIE, zdvisi na
rozsahu a topografii akutniho poskozeni. Po zhojeni akutni
faze vznikaji chronické stavy imponujici jako psychomo-
torickd retardace. S klinickymi nalezy koreluji nasledujici mor-
fologické stavy: Minimdlni mozkové léze nemaji spolehlivé
vymezenou morfologii. Pfi soustavném vySetfovdani mozku
lze najit v kafe az ve 25% drobné gliové jizvy nebo
fokalni poruchy laminace a drobné astrogliové jizvy v bilé
hmoté. Ulegyrie jsou puvodné normdlné vytvorené zavity,
které byly sekunddrné nepravidelné zprohybané a zuzené.
Zména muze byt vyznaCena na jednotlivych zdvitech, muze
viak postihovat i vétsf ¢dst povrchu hemisfér. Castd je
ulegyrie v parasagitdlni ptredélové oblasti. Neurony jsou
vymizelé, zdvity jsou pfeménéné v gliofibrézni jizvu. Hydra-
nencefalie: jedna nebo obé hemisféry jsou nahrazeny tenkou
gliomezenchymalni vrstvou. Vznikd po rozsahlé destrukci
hemisfér nezralého mozku. Hypopldzie bilé hmoty je difuzni
zmengeni objemu bilé hmoty. Vznikd po celkové prolongo-
vané hypoxii nezralych novorozencu nésledkem mnohocetnych
fokalnich nekréz a difuzniho poskozeni nezralé glie. Pseudo-
cysty vznikaji po zhojeni vétsich nekrdz; solitarni po uzavéru
jedné arterie, mnohocetné jsou podkladem multifokdini cy-
stické encefalopatie. Hemisféry, pfipadné i bazalni ganglia, jsou
prostoupeny ¢etnymi nepravidelnymi, ¢asto navzdlem komu-
nikujicimi dutinkami oddélenymi septy z gliofibrézni tkané.
Neurony jsou vymizelé. Jde o nésledek tézké difuzni hypoxie
nebo o nasledek uzdvéru mnohocetnych cév.

(obr. )

10.4 Jadrovy ikterus (hyperbilirubinemicka
encefalopatie)
Jadrovy ikterus vznikd pifi zvySeni hladiny bilirubinu nad
cca 500umol/1. Nejcastéjsi pricinou je hemolytickd anemie pii
fetdlni erytroblastéze. Disponujicimi faktory je nezralost, hy-
poxie, acidéza, sepse. PTi sepsi a pii hypoxii muze vzniknout
jadrovy ikterus i pfi nizsi hladiné bilirubinu.
(obr. )
Makroskopicky je zluté zbarvena pars pallida, n. subthalami-
cus, cornu Ammonis, méné thalamus a striatum. Zbarveni je
symetrické, vynechdvd mozkovou kiru a bilou hmotu. Zbar-
veni zpusobuje nekonjugovany bilirubin, ktery prosel hemo-
cefalickou bariérou a pusobil cytotoxicky na neurony. Akutni
poskozeni je sledovano nekrézou neuront, makrofagovou reaket
a astrocytézou.

(obr. )
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11 Mozkové nadory
Karel Dvordk

Uvop

Néddory CNS lze t¥idit z nékolika hledisek. Topograficky as-
pekt rozlisuje nadory supratentoridlni, nadory oblasti incis-
sura tentorii, nddory infratentoridlni, nadory oblasti foramen
magnum a nadory michy. Topografické tiidéni ma prevazné
klinicky vyznam.

(obr. )

Podle histogenetického puvodu lze nddory CNS rozdélit na
3 velké skupiny:
(obr. )
e primarni intrakranidlni nadory vychdazejici z parenchy-
movych (neuroektodermdlnich) bunék mozku.
e primérni intrakranidlni nddory z jinych bunék (ne-
parenchymovych)
e metastatické nadory

Prevdznd ¢ast mozkovych nddoru je slozena z bunék
podobnych glii a neuronum a z bunék podobnych jejich histo-
genetickym form&m.

(obr. )

11.1 Histogeneze mozkovych hemisfér

Uvop

zacind vytvorenim vicefadého neuroepitelu, ktery se v dalsim
vyvoji diferencuje v radidlni glii, nezraly ependym a germi-
nativni vrstvu, ulozenou nad ependymem. Buiiky germina-
tivni vrstvy jsou husté seskupené, svym kulatym jadrem a
nepatrnym mnozstvim cytoplazmy pfipominaji maly lymfo-
cyt. Neuroepitel a germinativni vrstva produkuji az do konce
4. intrauterinntho mésice pfevazné neuroblasty, pozdéji pouze
glii. Novotvofené buiiky migruji podél vldken radidlni glie do
kortikalni ploténky. Po opusténi germinativni vrstvy se neu-
roblasty jiz nedéli, pouze vyzravaji v diferencovany neuron
s pocetnymi dendrity.

(obr. )

Glioblasty se déli i mimo germinativni vrstvu. Produkuji as-
se produkci vybézku a cytoplazmatickych gliofibril diferen-
cuje v astrocyt. Mitoticka aktivita zralého astrocytu je nizka.
Druhym zdrojem astrocytu je radidlni glie, kterd transformuje
v astrocyt koncem fetdlniho obdobi.

(obr. )

Oligodendroblast m&a objemnou svétlou cytoplazmu bez
vybézku. Déli se a vytvaii svétly oligodendrocyt s objemnou
cytoplazmou, ktery jiz bez mitézy vyzrava pres stfedné zbar-
veny oligodendrocyt ve tmavy oligodendrocyt. Podle novéjsich
studif se oligodendroblast odstépuje od astrocytové fady na
drovni astroblastu.

(obr. )

Mikroglie je mezenchymélniho puvodu. Vzniké z krevnich his-
tiocytu, které v embryondlnim vyvoji vstupuji do kontaktu
s vyvijejici se mozkovou tkani. Za zdroj nékterych mozkovych
nadoru jsou povazovany skupiny nezralych bunék, které se
v ruzném mnozstvi bézné vyskytuji v okoli komor ale i v jinych
castech CNS.

(obr. )

Histogeneticka fada glie tvoii navzdjem souvisejici vyvojovou
fadu; nepfekvapuje nds proto, ze v neuroektodermélnich
nddorech jednoho typu se vyskytuji také bunky jiného typu.
Na piiklad v astrocytomu mohou byt bunky ependymélniho
typu, buiiky typu oligodendroglie, pfipadné i buriky neu-
ronového typu.

(obr. )

V naem textu se piidrzime kombinovaného déleni podle his-
togenetického puvodu a histologické stavby, ¢lenici nddory do
téchto skupin:

(obr. )

e nddory z vyvojové rady glie (gliomy)

e nadory z vyvojové fady neuronu (meduloblastom, neurob-
lastom, gangliogliom)

e metastatické nddory mozku

e nddory mozkovych plen (meningomy, cholesteatom, cir-
soidni hemangiom, metastatické nddory a dalsi)

e jiné naddory mozku

11.2 Nadory odvozené z histogenetické
rady glie, gliomy

Uvop

Nékteré gliomy jsou slozeny z bunék velmi podobnym normaln{
glii (astrocytom, oligodendrogliom, ependymom). Rostou po-
malu, jsou svym morfologickym charakterem benigni. Jiné
gliomy vykazuji bunéénou polymorfii; jsou nezralymi, ma-
lignimi variantami zralych nddori a rostou destruktivné.
Gliové nadory nemaji zadné pouzdro, i zralé formy jsou tedy
invazivni. Gliové nddory, az na mimoiddné vyjimky, nemetas-
tazuji mimo CNS. Mohou vSak tvofit implanta¢ni metastazy
likvorovymi cestami. Pojem benignity a malignity je u vSech
mozkovych nddort problematicky. Rustem v uzaviené dutiné
lebni vedou ke zvysSeni intrakranidlntho tlaku a k tlakovym
zménam prilehlé mozkové tkané. Prognosticky jsou tedy ma-
ligni.

(obr. )

11.2.1 Astrocytom

ve zralé varianté tvoii 25 — 30% gliomu. Vyskytuje se ve
vSech vékovych skupinédch a ve vSech topografickych oblastech
CNS. Muze byt ohraniceny i zcela neohraniceny, vétsinou je
tuzsi konzistence nez okolni mozkova tkan. Barva je bélosedd
nebo Sedoruzova. Velikost nddorovych formaci je od nékolika
cm a7 po rozséhlou infiltraci vétsi ¢ésti hemisféry. Casto
prorustd komisurami do druhé poloviny mozku, ve vétsich tu-
morech mohou byt pseudocysty. Hranice nddorového infiltratu
s okolim muZze byt ostrd nebo nezfetelnd, pripadné nador pros-
tupuje mozkovou tkan difuzné.

(obr. )

Rust je pomaly, po operaénim vyjmuti casto recidivuje.
Mikroskopicky je sloZzen z astrocyti podobnych normalni
vldknité a plazmatické astroglii, ¢etné jsou vietenité formy
s hojnymi vybézky. U dospélych roste nejcastéji v hemisférach,
je malo ohranic¢eny nebo infiltruje mozkovou tkan difuzné. Pii
difuzni gliomaté6ze je nddorem prostoupen téméi cely mozek.
Astrocytom v okoli III. komory, v chiasma a ve fasciculus op-
ticus je Castéjsi u déti; astrocytomy mozecku rovnéz u déti a u
adolescentu. V miSe je nejéastéji infiltrovana cervikalni oblast.
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(obr. )
Zvl1astni formy astrocytomu jsou:
(obr. )

Anaplastické astrocytomy vykazuji mikroskopickou polymor-
fii a vyraznou mitotickou aktivitu, mohou tvofit implantacni
metastdzy likvorovymi cestami. Konzistence je vétSinou
mékka, kapilary hojné. Existuji méné diferencované varianty
vytvatejici postupnou fadu smérem k multiformnimu glioblas-
tomu. Neékteré astrocytomy mohou mit znaéné polymorfni
stavbu (astrocytomy gigantoceluldrni, monstroceluldrni).

(obr. )

Astroblastom  je rychleji rostouci astrocytom slozeny
z protahlych bunék s vyraznym angiotropismem. Vybézky
nadorovych bunék vytvareji kolem cév bezbunééné ,,manzety .

(obr. )

Gemistocytdrni astrocytom je slozen prevazné z nddorovych as-
trocytu s ndpadné objemnou cytoplazmou. Topografie i klinika
je vBak shodnd se zdkladni formou astrocytomu.

(obr. )

Poldrni spongioblastom je méné castd, zvlastni forma astro-
cytomu. Zacind v détském véku a roste velmi pomalu; klin-
ické projevy se mohou objevit az v dospélosti. Nachézi se
subependymadlné v okoli I1I. a IV. komory, kde vytvaii vétsinou
dobfe ohrani¢ené nidory tuzsi konzistence. Castou lokalizaci
jsou oblasti s husté seskupenymi nervovymi trakty (fasciculus
opticus, chiasma opticum, corpus callosum, pons, mozecek),
které nador prostupuje infiltrativné, aniz pi#ilisS poskozuje
prubéh axonu. MuZze infiltrovat i rozsdhlé oblasti mozku
v&etné mozkovych plen (gliosis cerebri diffusa). Mize provdzet
Recklinhgausenovu neurofibromatézu (centrdlni neurofibro-
matdza). Mikroskopicky je slozen z unipoldrnich a bipoldrnich
protahlych bunék uspoirddanych do svazku oddélenych malym
mnozstvim fibrovaskularniho stromatu. Jadra nadorovych
bunék se fadi paralelné a palisddovité, podobné jako v neurile-
momu. Jindy je uspofddani podobné pravidelnému astrocy-
tomu. V nékterych nddorech jsou zna¢né jaderné monstrozity
a atypie, mitézy jsou vSak zcela vyjimecné, coz odpovida po-
malému rustu nddoru.

(obr. )

11.2.2 Multiformni glioblastom

tvoif 20 — 30 % vsech gliomu, 50 % vsech gliomt dospélych a
90 % gliomu u osob starsich 60 let. U déti je vzdcny. Jde o
gliom s extrémni bunéénou dediferenciaci. Roste expanzivné ve
tvaru nepfesné ohranicené tkdné mékké konzistence. Casto je
loziskovité prokrvéaceny a nekroticky. Vedle dosti ohrani¢enych
uzlu roste také infiltrativné s invazi do plen, do ependymu a
pies komisury do druhostranné hemisféry. Topografie vyskytu
je podobnd jako u astrocytomu, rust je vS8ak rychly, vétsina
nemocnych umird do 6 meésictu od prvnich klinickych pfiznaku.
Vzacné metastazuje mimo dutinu lebni.

(obr. )

HISTOLOGIE

Mikroskopicky je napadné bunéény, bunky jsou pirevazné
vietenité a charakteristicky palisddovité fazené v okoli nekréz.
Cetné buiiky jsou objemné, s monstroznimi, nepravidelns
lalotnatymi jadry, mitotickd aktivita je obvykle wvysoka.
S polymorfii muze usekovité kontrastovat pravidelnéjsi
uspofadani podobné astrocytomu nebo jinym gliomum. Nézev
multiformni glioblastom je proto dosti vystizny. Podle
nékterych autoru nejde o samostatnou jednotku, nybrz o ded-

iferencovanou, vysoce maligni variantu jinych gliomu.
(obr. )

11.2.3 Ependymom

tvot{ 5 % vsech gliomu. Vyrustd ze stény komorového systému
a z ependymélnich odstépa ulozenych subependymaélné.
Je Castéjsi u osob do 30 let. U déti vyrustd prevazné
v okoli IV. komory. Ependymom je nejcastéjsim gliomem
michy. Makroskopicky je vétsinou ohraniceny, na fezu zrnity,
znacné cévnatost podminuje ruzové zbarveni. Mikroskopicky
je slozen z bunék podobnych ependymu. Buiiky jsou vietenité
s dlouhymi vybézky. V sousedstvi cév tvoii soubor vybézku
niddorovych bunék cirkuldrni vldknitou bezjadernou vrstvu
(pseudorozety). Misty buiiky obklopuji drobné dutinky (roze-
tovité utvary) s blepharoplastem na volném povrchu buiiky.

(obr. )

Zvl1astni formou ependymu je papilom chorioiddlniho plexu.
Prominuje ve tvaru okrouhlé papildrni formace do komory.
Papily jsou bohaté clenéné, maji Fidké vazivové stroma.
Na povrchu jsou bunky podobné normélnimu epitelu chori-
oidalniho plexu. Je ¢asty u déti, byva pti¢inou hydrocefalu.

(obr. )

Vzacnou formou ependymomu je myzopapildrni ependymom
vyrustajici z filum terminale. Papily maji gelatinozni stroma
pokryté kuboidnim epitelem.

(obr. )

Anaplasticky ependymom je mitoticky aktivni, buiiky jsou cy-
tologicky polymorfni, v nddoru jsou nekrézy a hemoragie.

(obr. )

11.2.4 Oligodendrogliom

tvoif 2 — 6% gliomu. Roste velmi pomalu, ¢asto nékolik
let. Vyskytuje se mezi 20. — 50. rokem, nejcasté&ji kolem
30 let. Roste prevazné ve frontdlnich lalocich, kde tvoii
solidni Sedortzové, casto kalcifikované sférické masy. Kalci-
fikace muze byt patrnd na rentgenovém snimku. Méné casty
je v mozetku, v miSe a v optickém nervu. Nédor je slozen
z husté seskupenych, uniformnich, pfiblizné kulatych bunék
se svétlou cytoplazmou. Buiiky jsou seskupené do hnizd a
pruhu oddélenych malym mnoZstvim vldknitych struktur.
Bunky jsou velmi podobné svétlym nezralym oligodendro-
cytum normdlni vyvojové fady. Kratké vybézky jsou patrné
jen po zndzornéni specidlnimi metodami. V nékterych oligo-
dendrogliomech jsou tseky bunék typu astrocytomu, coz kore-
luje s histogenetickym ndalezem spole¢ného prekurzora astro-
cytu i oligodendrocytu. Vétsi bunétnd polymorfie je v oligo-
dendrogliomu vzacna.

(obr. )

11.3 Nadory odvozené z histogenetické
fady neuronu
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11.3.1 Meduloblastom

vy

je nejcastéjsi mozkovy nddor déti v obdobi od narozeni do
15 let, s maximem vyskytu v 9 letech; u dospélych je vzacny.
Nejcastéji vyrusta v oblasti vermis cerebelli a ve stropu I'V. ko-
mory. Je vysoce maligni, tvofi kiehkou hmotu bélosedavé
barvy. Roste expanzivné a infiltrativné, ¢asto vypliuje celou
IV. komoru a zptsobuje hydrocefalus, vriusta do plen a vnika
do subarachnoiddlniho prostoru. Nad hemisférami muze in-
filtrat tvorit vrstvu makroskopicky velmi podobnou hnisavé
leptomeningitidé. Muze obalovat celou michu a postupovat az
do oblasti cauda equina.

(obr. )

Mikroskopicky se sklada z drobnych kulatych nebo protahlych
bunék s vybézkem (podobnych fepé). Mitotickd aktivita je
pravidelné vysoka. Bunky jsou casto fazeny hvézdicovité kolem
kapildr nebo jsou seskupeny v rozetovité formace; na rozdil od
ependymomu bez centralni dutinky. Bunky jsou velmi podobné
buikam zarode¢né germinativni vrstvy mozecku, ktera je ve
fetdlnim i v postnatdlnim obdobi zaujimé povrchovou vrstvu
mozeckovych zavitu. V prubéhu prvniho roku zivota postupné
mizi; produkuje neurony molekuldrni a granuldrni vrstvy
mozecku.

(obr. )

Meduloblastom je spravné fadit k nadorum neurogennim,
podobné jako periferni neuroblastom, s nimz ma velmi podob-
nou mikroskopickou stavbu. Néktefi autofi proto povazuji
meduloblastom za formu neuroblastomu. V perifernich neurob-
lastomech je Casto vyznacena parcidlni diferenciace v bunky
typu nezralych neuronu a vétsi produkce nervovych vldken.
Lze sledovat také plynuly pfechod mezi nezralym neuroblas-
tomem a zralym ganglioneuromem s pritomnosti zralych neu-
roni a Schwannovych bunék. Neuroblastom je vsak v CNS
vzéacny, podobné i gangliogliom, ktery je slozen z diferenco-
vanych gangliovych bunék a z gliovych nddorovych bunék. Ten
na rozdil od meduloblastomu a neuroblastomu roste velmi po-
malu a je operabilni.

(obr. )

11.3.1.1 Olfaktoricky neuroblastom

Uvop
Olfaktoricky neuroblastom je varianta neuroblastomu, posti-
hujici hornf ¢dst nosni dutiny. Tumor invaduje okoli (kost) a
§if1 se do okolnich lymfatickych uzlin, méné casto i hemato-
genne.

(obr. )
Histologicky obraz je podobny neuroblastomu.
(obr. )

11.4 Metastatické nadory mozku

Metastatické nddory tvorl 25 — 30% mozkovych nddoru.
Vyskytuji se pievazné u dospélych. Metastdzy lze vétsinou
rozlisit jiz makroskopicky. Jsou dobfe ohranic¢ené, ptiblizné
kulovitého tvaru, mékké konzistence, ¢asto ulozené na hranici
mezi kurou a bilou hmotou, vét§inou obklopené edematdzni
mozkovou tkani. Jsou solitdrni i mnohocetné. Mikroskopicky
odpovidaji primarnimu tumoru s malym podilem stromatu.
Na rozdil od primarnich mozkovych nddoru je i mikroskopickd
hranice mezi tumorem a okolni tkani zietelné ostra. Nejcastéji

metastazuji do mozku karcinomy plic, prsu, kozni melanoblas-
tom, Grawitziv karcinom ledviny a karcinomy travici tru-
bice. U karcinomu plic a karcinomu prsu muze byt vytvofena
rozsahld nadorovéa infiltrace mozkovych a miSnich plen
(meningedlni karcinomatéza).

(obr. )

11.5 Tumory okolnich tkéani, sifici se do
CNS

Uvop

Ruzné tumory lebky a mékkych tkéni hlavy a krku se mohou
sitit do CNS.

(obr. )

HISTOLOGIE
Histologicky obraz odpovida infiltrujicimu tumoru.
(obr. )

11.6 Nadory mozkovych plen
11.6.1 Meningomy

jsou nddory mozkovych obalu, vyrustaji z arachnotelu. Jsou
dosti ¢asté, tvori priblizné 25 % vsech intrakranidlnich nadoru.
50% meningomu vyrustd nad mozkovou konvexitou, velmi
Casto parasagitdlné z falx cerebri. 40 % meningomu vyrustd
v oblasti mozkové béaze a 10% ve fossa cerebri posterior.

ooy

Spinalni meningomy jsou nejcastéjsi v oblasti torakdalni patefte.
(obr.)

Meningomy jsou dobie ohrani¢ené, pievazné sférického tvaru.
Jsou pevné spojené s dura mater, utlacuji mozkovou
tkan, aniz by do ni prorustaly. Nékteré meningomy se
mohou §ifit podél kosti, kterou destruuji, casto vznika
nad plosnym meningomem hyperostéza. Intraventrikuldrni
meningomy vychdazeji z plexus chorioideus a utlacuji ptilehlou
mozkovou tkan. Vétsinou jsou jednotlivé, mohou vsak byt i
mnohocetné. Rostou pomalu, po extirpaci mohou recidivovat.

(obr. )

Meningomy jsou benigni, maligni transformace je vyjmecna.
Nejsou-li odstranény, vedou ke smrti pacienta tlakem na
mozkovou tkan, piipadné zpusobuji hydrocefalus. Bunky
meningomti napodobuji normaln{ meningotelidln{ buiiky. Radi
se do pruhu a virovitych formaci. Charakteristickym znakem
jsou kalcifikované ,, psamomatézni“ téliska; jsou syté bazofilni,
sféricka, s koncentricky lamelarni stavbou. Mohou byt velmi
pocetnd, patrna i na rtg snimcich.

(obr. )

Mikroskopicky lze rozlisit 3 hlavni formy meningomu:

(obr. )

Syncicidln? meningomy napodobuji normélni meningotelidlni
buriky. Bunky jsou vietenité, fazené v pruhy, noduly a virovité
formace.

(obr. )

Fibroblastické meningomy jsou slozené z vietenitych bunék
uspofddanych v kfizici se pruhy. Maji napadné protdhla
bunééna jadra.

(obr. )
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Morfologie prechodné formy meningomu lezi mezi uvedenymi
variantami. Typickym znakem je mimofddné pocetny vyskyt
psamomatéznich télisek. V meningomech jsou bézné degen-
erativni zmény, pseudocysty, xantomatdzni pfeména, tvorba
kosti, vzacné chrupavky, nékdy je ndpadni cévnatost. Ma-
ligni meningomy jsou cévnaté, mitoticky aktivni, podobné fi-
brosarkomu.

(obr. )

11.6.2 Sekundarni nadory plen

jsou tvofeny hlavné metastdzami bronchogenniho karcinomu
a melanoblastomu. Infiltrace plen muze byt difuzni (karci-
nomatéza plen). Pleny jsou ¢asto infiltrovdny nddorovymi
buiikami pfi hemoblastézéch.

(obr. )

11.6.3 Nepravymi nadory plen

jsou ependymélni cysty, které vznikaji ze srustu po probéhlém
zanétu. Klinicky vyznam maji pouze v akveduktu, kdy mo-
hou zpusobit hydrocefalus. Pseudocysty vznikaji ohrani¢cenym
srustem obou listu plen (arachnoidélni cysty).

(obr. )

11.7 Ostatni intrakranialni nadory
11.7.1 Angioretikulom

(hemangioblastom, Lindautv nddor), vyskytuje se u malych
déti a mladsich osob. Jde o zvldstni hemangiom lokalizo-
vany predev§im v mozecku, vzacnéji v mozkovém kmeni nebo
v miSe, zcela vyjmecné v supratentoridlnich ¢astech mozku. Je
tvofen zpravidla cystou, se sténou slozenou z vrsvy astroglie
a drobnym angiomem (prumér nékolik mm), umisténym na
jednom misté stény cysty (murdlni nddor). Angiom je slozen
z ruzné dilatovanych kapildr oddélenych dosti Sirokymi tra-
bekulami ze svétlych bunék s tukovymi vakuolami v cy-
toplazmé. V okoli kapilar i v okoli svétlych bunék jsou
hojna retikulinovd vldkna. Nékdy je nddor sdruzen s an-
giomem sitnice (Hippel Lindauova nemoc) nebo s cystami
pankreatu, jater a ledvin (Lindauova nemoc) nebo s Graw-
itzovym nadorem ledviny.

(obr. )

11.7.2 Neurilemom akustiku

(nddor mostomozeckového uhlu, intrakranidlni Schwannom).
Nédor vyrustd z n. akustikus ve vzdédlenosti nékolik mm od
odstupu nervu z mozkového kmene, v misté, kde nervova
vldkna nervu jsou jiz obklopena Schwannovymi butikami. His-
tologickd stavba je shodnd s perifernim neurilemomem. Je
dobfe ohraniceny, m4 ovoidni tvar. Vyrusta z centrdlni oblasti
nervu, nervova vladkna pokryvaji povrch tumoru. Zvétsujici se
nador utlacuje mozecek a mozkovy kmen, poskozuje ptilehlé

hlavové nervy, pozdéji vyvolava hydrocefalus. Neurilemom V.,
IX. a X. nervu jsou vzacné.

(obr.)

11.7.3 Neurilemom miSnich kofenu

je lokalizovan ¢astéji intraduralné, nez extradurdlné, muze byt
zaroven intra i extradurdlni. Muze pronikat cestou foramen
intervertebrale mimo patef (tvar pfesypacich hodin).

(obr. )

11.7.4 Cholesteatom

je vétsinou drobny tdtvar o pruméru 5 mm, vzicné az 5 cm.
Byva ulozen na spodiné mozku v okoli chiasmatu a pontu.
M4 perletovity lesk. Jde o odstépy epidermis pfesunuté v em-
bryonalnim obdobi do oblasti mozkové baze.

(obr. )

11.7.5 Cirzoidni hemangiom

je vrozena cévni malformace tvofend fomacemi bohaté se
vétviciho arteriovendézniho hemagiomu, ktery v rozsahu celé
hemisféry prostupuje mékké pleny a mozkovou kuaru. Prilehld
mozkova tkan vykazuje tlakové a ischemické zmény. Soucasné
muze byt pfitomen cévni névus v kozni oblasti trigeminu a
hemangiom o¢n{ cévnatky (Sturge Weberuv syndrom).

(obr. )

11.7.6 Maligni lymfomy

jsou v mozku dosti vzacné. Mohou byt primarni a metastat-
ické. Morfologie koreluje se zdkladnim tfidénim lymfomu.
Z primarnich lymfomu mozku je ¢astéjsi lymfoplazmocytoidni
lymfom, maligni lymfoblasticky lymfom B a imunoblasticky
sarkom. Dfive popisované maligni mikrogliomy byly vesmés
preklasifikovany na maligni lymfomy. Nadorové buiky lym-
fomu tvoii prevazné husté perivaskularni infiltraty.

(obr. )

11.7.7 Pinealom

vyrustd z corpus pineale. Je velmi vzacny, tvoii 0,5% vsech
mozkovych tumort. Nejcastéjsi vyskyt ma mezi 15 — 25 lety.
Vyskytuje se v benigni i v maligni varianté.

(obr. )
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11.7.8 Adenomy hypofyzy

Uvop

Adenomy hypofyzy se projevuji jako expanze v oblasti selly.
Jednd se o nejcastéjsi nddor hypofyzy. Byvaji endokrinné ak-
tivni (zejména mikroadenomy), ¢emuz odpovidaji i klinické
projevy. Velké adenomy vedou k vypadkim zorného pole (tlak
na chiasma opticum).

(obr. )

11.7.9 Kraniofaryngeom

Uvop

Benigni tumor vznikajici ze zbytku Rathkeho vychlipky.
(obr. )

KLINIKA
e manifestace zpravidla mezi 10 — 30 rokem véku
e komprese okolnich struktur (hypofyza, chiasma optikum,
hypothalamus, nékdy i III. komora)
e poruchy vidéni
e endokrinologické poruchy
e pii nekompletnim odstranéni recidivuji

HISTOLOGIE

Solidni a trabekuldrni struktury dlazdicového epitelu, depozita
keratinu a cholesterolu.

(obr. )

11.8 Tumory michy

Uvop

Tumory michy jsou méné ¢asté; jejich klasifikace (obaly, micha)
je obdobn4 jako u mozku. Pfi kompresi kandlu misniho vznika
hydromyelie.

(obr. )

11.9 Postizeni michy pf#i nddorové infiltraci
patete

Uvop

Pt#i primarnich kostnich tumorech, zdnétlivych a degenera-

tivnich procesech a pii metastatickém postizeni patefe rovnéz
dochézi ke kompresi michy nebo odstupujicich nervi.

(obr.)



