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U nemoci svalll a perifernich nervii se velmi ¢asto vyskytuje jak postizeni jinych organii tak i souc¢asna pfitomnost dalSich
nemoci. Hereditarni myopatie jsou charakteristické ¢astym postizenim srdce (pfevodniho systému i myokardu), méné asta
je porucha intelektu ¢i smyslovych organ(i. Ziskané myopatie mivaji zvy$eny vyskyt autoimunitnich chorob a nadord. U po-
ruch nervosvalového prevodu se mohou soucasné vyskytovat poruchy endokrinnich Zlaz, autoimunitni nemoci i nadory
(zejména tymu). Pro zanétlivé neuropatie je charakteristicky vztah k vyvolavajicim faktorim (rGizné infekce, systémové
nemoci). Pfislusnou komorbiditou se vyznacuji i karenéni neuropatie, neuropatie pfi poruse funkce jednotlivych organi ¢i
postizeni perifernich nervii u nemocnych s nadory.
Klicova slova: komorbidita, svalové dystrofie, zanétlivé myopatie, mononeuropatie, polyneuropatie.

Uvod

Pojem komorbidita je definovan soucas-
nym vyskytem dvou a vice rliznych nemoci
u jednoho pacienta. V této definici vSak neni
jiz pevnéji zakotven vztah téchto nemoci. Ten-
to vztah mize byt kauzalni, kdy jedna choroba
je pfimou pfi€inou nemoci jiné. Ale vztah mize
byt i voInéjsi, kdy prva nemoc mlZe byt pouze
jednou z moznych pfi¢innych faktorli nemo-
ci druhé, ¢i je mozné, ale dosti nejisté, ze se
vibec na vzniku druhé choroby ¢&i postizeni
jiného organu vibec podili. A kone€né se mo-
hou dvé nemoci vyskytovat sou¢asné, ale bez
jakékoliv zZjistitelné vzajemné zavislosti.

V anglické odborné literatufe se komorbidi-
ta definuje jako ,pfitomnost jinych soucasnych
¢i pfidatnych nemoci ve vztahu k zakladni cho-
robé ¢i poruse". Komorbidita mdze ovlivnit jed-
notlivé funkce i schopnost preziti nemocného.
Mdze byt pouzita jako prognosticky indikdtor
délky hospitalizace, nakladu, vysledku 1é¢by
Ci pfeziti. Tato definice odrazi i potfeby a po-
Zadavky epidemiologického a ekonomického
posouzeni nemoci a jednotlivych nemocnych
(napf. DRG systém).

Vzhledem k velkému poétu rGznych nemo-
ci kosternich svali a perifernich nervl jsem se
ve svém piehledu soustiedil na ty choroby, kte-
ré se vyskytuji ¢asto a pfitom mivaji typickou
komorbiditu, a také na dalSi nemoci, které jsou
charakteristické souCasné se vyskytujicim ji-
nym onemocnénim.

Nemoci svalt
Hereditdrni myopatie

Dystrofinopatie. U Duchenneovy svalo-
vé dystrofie (DMD) se vedle postizeni koster-
niho svalstva vyskytuje snizeni intelektu, které
vSak neprogreduje. Asi 30% nemocnych méa
IQ niz8i nez 75. Subklinicka kardiomyopatie
je pfitomna téméf u vSech nemocnych jiz po
15. roce Zivota. Projevuje se jednak arytmiemi
(zejména sifovou ¢&i komorovou tachyarytmii)
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i poruchami vedeni (blokady atrioventrikular-
niho pfevodu ¢i Tawarovych ramének). Dila-
tacni kardiomyopatie se vyznaduje pozvolnou
progresi a vede k prolapsu mitralni chlopné
i rozvoji plicni hypertenze. Postizeni myokardu
je v8ak orgdnovou manifestaci u hereditarnich
myopatii obecné, a proto je nelze povazovat
za komorbiditu. U nevelké &asti nemocnych
se vyskytuji retinopatie s noéni slepotou (3).
Beckerova svalova dystrofie (BMD) se
vyznaduje vétsim vyskytem kardiomyopatie
a pouze jen niz8i Urovni postizeni intelektu
nemocnych nez u DMD. Zeny s defektni ale-
lou Xp21 - pfenasecky DMD - mivaji srde¢ni
arytmie (v 6%) a velmi Casto (az v 90%) sub-
klinickou ¢i klinicky zfejmou kardiomyopatii.
Tato kardiomyopatie byva &astéji hypertrofic-
kého nez dilata¢niho typu.

U nemocnych s facioskapulohumeralni
dystrofii (FSHD) se ¢asto vyskytuji poruchy
sluchu, retinopatie i lehké poruchy intelektu.
Nedochazi k rozvoji kardiomyopatie a vyskyt
arytmii je vzacny.

Nékteré pletencové formy svalovych
dystrofii (LGMD) se také mohou projevit leh-
kou formou kardiomyopatie s defekty vedeni
v Hissové svazku i v komordch a mlZe se
vyskytnout i percepéni nedoslychavost i po-
stizeni ledvin.

Pro Emmeryho-Dreifussovu svalovou
dystrofii (EMDM) je charakteristické sou-
Casné postizeni myokardu — chybéni emerinu
v nukledrni membrané srde¢niho svalu. Kar-
didlni postizeni mize vyjimeéné i pfedcha-
zet postizeni kosternich svall a klinicky se
a nejcastéjsi poruchou srdeéniho rytmu je
atrioventrikuldrni blokada. Vyskytuji se vsak
i dalSi typy pfevazné sifiovych arytmii - flutter
¢i fibrilace sini, sick sinus syndrom, junkéni
bradykardie a permanentni sifiovd paralyza,
ktera je typickym projevem EMDM. Dilataéni
kardiomyopatie se projevi systolickou dysfunk-
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ci levé komory s néslednymi fibrotickymi zmé-
nami myokardu (3, 5).

Barthiiv syndrom - na X chromozom
vazana myopatie — se projevuje rovnéz kardio-
myopatii a neutropenii. Smrt mize nastat jiz
v kojeneckém véku, a to na kardidlni selhani i
na sepsi pfi agranulocytoze.

U mitochondrialnich myopatii s defek-
ty v mitochondridlni DNA se kromé postizeni
kosterniho svalstva a zevni oftalmoplegie set-
kédvame rovnéz s postizenim srdce (arytmie),
neuropatii, ataxi, demenci, gastrointestinal-
nimi pfiznaky (prijmy), retinitis pigmentosa
i myoglobinurii. U nemocnych s defekty v RNA
se kromé vySe uvedenych vyskytuje také mi-
gréna, mozkové infarkty z postizeni malych
cév, diabetes mellitus, atrofie optiku, hlucho-
ta, postizeni rendlni tubulli, laktatova acidd-
za i syndrom preexcitace (Wolf-Parkinson-
-Wright) (3, 6). V8echny tyto poruchy je vSak
nutno zahrnout pod rozliéné organové projevy
jedné geneticky podminéné nemoci a nejednd
se 0 vlastni komorbiditu.

Ve skupiné myopatii vyznacujich se
poruchou svalové drazdivosti (membra-
nové myopatie) je to myotonicka dystrofie
(DM), ktera mGze mit projevy postizeni mno-
ha dalSich organd. Tak u klasické formy DM1
se vyskytuje frontalni lysohlavost, katarakta,
postizeni srdce (zejména pievodniho systému
s nebezpecnymi atrio-ventrikuldrimi blokada-
mi az s indikaci implantace kardiostimulatoru,
ale i kardiomyopatie), kognitivni poruchy, apa-
tie, deprese, hypersomnie i syndrom spanko-
vé apnoe. Vyskyt Zluénikovych konkrementu
byva spojovan se zvySenym napétim sfinkteru
Zluéniku. Z endokrinopatii se objevuje snizeni
hladiny androgen( s atrofii varlat, hyperinzuli-
nizmus. U Zen se vyskytuji komplikace v pri-
béhu téhotenstvi (snizeni fetdlnich pohybd,
spontanni potraty) i pfi porodu (protrahovany
porod, poporodni krvaceni). U nemocnych
s DM2 (proximalni myotonicka myopatie)
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se objevuji systémové projevy jiz méné Cas-
to; katarakta se rozvinula asi u 50% a srdeéni
arytmie u 4% nemocnych (1, 3, 5, 7).

| kdyz jsou u myotonické dystrofie kromé
kosternich svalli postizeny i jiné organy a sys-
témy, jedna se vzdy o syndrom a nikoliv 0 ko-
morbiditu.

Ziskané myopatie

Zatimco se u hereditarnich myopati
mnohdy jednalo o projevy choroby mimo kos-
terni svaly, ¢i se na postizeni jinych organ( za-
kladni porucha spolupodilela, tak u ziskanych
myopatii se jedna o asociaci s dalSi nemoci -
0 vlastni komorbiditu.

Mezi zanétlivymi myopatiemi se poly-
myozitida (PM) vyskytuje s jinymi zanétli-
vymi nemocemi vaziva asi v 10%. Jednd se
o revmatoidni artritidu, Sjégrenlv syndrom
a lupus erytematodes. Nejde o asociaci
s prekryvnymi syndromy (,overlap syndro-
mes”). U PM je Casty vyskyt dalSich auoi-
munitnich nemoci — vaskulitida, sarkoiddza,
myasthenia gravis, monoklonélni gamapatie
a dalsi. Z 1ékd jsou to D-penicilamin a zidovu-
din, které mohou zpiisobovat myopatii s en-
domyzialnimi infiltraty podobnou PM. Mezi in-
fek&nimi nemocemi je PM sdruzena s infekci
HIV & HTLV-1. PM se m(Ze vyvinout také po
transplantaci kostni dfené. V sou¢asné dobé
neni jednotny nézor na vyskyt malignit u ne-
mocnych s PM. Zatimco jedni uvadéji, ze se
neprokazal zvy$eny vyskyt malignich tumord
(3), jini udavaji zvysené riziko malignit u Zzen
1,7 a u muzl 1,8x (6). Nejcastéji se u muzd
jedna o karcinom plic (riziko 5,6x).

U dermatomyozitidy (DM) u nemocnych
nad 40 let je zvySené riziko vyskytu malignich
tumord, a to jak jiz v dobé stanoveni diagnézy
DM, tak zejména v dal$im pribéhu. Celkové
se udava vyskyt malignit u DM od 6 % do 45 %.
Malignita mize pfedchazet projevy DM. U ne-
mocnych s DM se nejéastéji vyskytuje karci-
nom ovarii (10,5x vétsi riziko), plic, prsu i GIT
(2,5x pro kolorektalni karcinom). Tize DM vSak
neni ve vztahu k vyskytu malignich nadord.
U déti s DM nebyl prokézan zvySeny vyskyt
nadorovych onemocnéni. Také u DM je vétsi
vyskyt onemocnéni pojiva a autoimunitnich
onemocnéni. DM vytvafi ,overlap® syndromy
se sklerodermii a smiSenym onemocnénim
pojiva. U téchto nemocnych je mozno pro-
kézat antinuklearni protilatky. U DM se vSak
zfidka vyskytuji typické autoimunitni poruchy
jako revmatoidni artritida, Sjdgrenv syndrom
Cilupus (2, 3, 5).

| kdyZ se myozitida s inkluznimi télisky
(IBM) typicky vyskytuje az po 50. roce, astéji
umuzi a az ve 40 % miva dysfégii, neni asocio-
véna s autoimunitnimi chorobami ani s nado-
rovym onemocnénim.

Rlzné endokrinni choroby byvaji pro-
vazeny myopatiemi, které mohou mit riznou
patogenezu a Casto i typicky klinicky obraz.

| kdyZ se az u 75% nemocnych s tyreo-
toxikdzou vyskytuje Unavnost, pouze v 5% je
v popfedi nemoci svalova slabost. V klinickém
nélezu jsou myalgie, fascikulace i pfiznaky hy-
pertyredzy (tachykardie, tepla klze, struma).
Vzécnd je tyreotoxickd periodicka paralyza
(vice u Aziatll a Casto s hypokalémii). Rela-
tivné Casto se objevuje endokrinni orbitopatie
s exoftalmem a omezenim hybnosti bulbd. Az
v 6% v8ak mlZe dojit k poSkozeni zrakového
nervu a v 1é¢ebném postupu pfipada v tvahu
chirurgicka ¢i radiaCni strumektomie.V patoge-
neze orbitopatie se zvazuji autoimunitni me-
chanizmy (zatim nezndmé antigeny v okohyb-
nych svalech) ¢i aktivace receptor(i v tukovych
bunkach orbity, které jsou citlivé na tyreoidalni
hormony. | pfi hypotyreéze mize dojit k my-
opatii, kterd se vyznacuje svalovou slabosti,
myalgiemi, edémem svald, kfeCemi i tuhosti
edematdznich svald.

AZ u 80% pacientll s Cushingovou ne-
moci se vyskytuje svalova slabost. Slabost je
lokalizovana proximélné a nemocni maji cu-
shingoidni habitus. U nedostate¢nosti nadled-
vin se ve 25-50% vyskytuje generalizovand
svalova slabost, inavnosti krampy. Leh¢i myo-
patie se mohou vyskytnout také pfi onemoc-
néni pfistitnych télisek (proximalni slabost na
DK, krampy), pfi diabetu (svaly stehen, bérca,
slabost i palpacni bolestivost svalli), pfi akro-
megalii i panhypopituitarizmu.

Paraneoplastické myopatie jsou vzac-
né. Je prokdzana asociace mezi nadory a der-
matomyozitidou. Bylo popséno asi 25 pfipadl
nekrotizujicich myopatii u nadorovych one-
mocnéni — u karcinomu prsu, leukémii a lym-
fom0. Rovnéz karcinoid mlze byt sdruzen
s myopatii — ,karcinoidni myopatie” (2, 3, 5).

Poruchy nervosvalového pFevodu

Myastenia gravis (MG) byvé sdruze-
na s hyperplazii tymu, a to zejména oblasti
s germindlnimi centry, takze celkové mlze
byt tymus podstatné vétsi nez by odpovidalo
véku nemocného. Zatimco hyperplazie tymu
je typicka pro mladsi a stfedni vék, nadory ty-
mu se vyskytuji Castéji u starSich nemocnych
(zejména muzd s vrcholem v Sestém decéniu).
Vyskyt neoplazii tymu dosahuje 12% a jedné
se 0 nadory epitelidinich bunék s vyraznou
lokalni invazivitou (tymomy a méné Casto kar-
cinomy). Postizeni tymu je etiopatogenetickou
soucasti MG a nejde o komorbiditu.

U MG se az v 15% vyskytuji poruchy §titné
Zlazy, ato éastéji hypertyredza nez hypotyredza.
U kazdého nové diagnostikovaného myastenika
(s postsynaptickym typem poruchy nervosvalo-
vého pfevodu) je nutno vysetfit hormonalni akti-
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vitu §titné zlazy (fT4,TSH). MG ma zvyseny vy-
skyt jinych autoimunitnich poruch — revmatoidni
artritidy, lupus erythematodus, polymyozitidy
i pernicidzni anémie. Celd fada |ékd rliznych
skupin m(ize zhorit Unavnost u myastenikd
a nékteré léky pfimo MG vyvoldvaji (napf. D-pe-
nicillamin uzivany v 1é¢bé revmatoidni artritidy
¢i Wilsonovy nemoci).

Lambertiv a Eatonlv myastenicky
syndrom (LEMS) - presynapticky typ poru-
chy s tvorbou protilatek proti napétové fizenym
kalciovym kanaldm — byva az v 60% sdruzen
s vyskytem tumord, a to nejéastéji s malobu-
nécnym tumorem bronchu a jen zfidka s jinymi
nadory (lymfom, ca prostaty, tymom). U para-
neoplastického LEMS je nador pficinou a niko-
liv komorbiditou. Jako komorbiditou Ize u ne-
mocnych s LEMS hodnotit dalsi neurologické
poruchy — ataxie, encefalopatie, anti-Hu syn-
drom, paraneoplastickd degenerace mozecku
a rtizné autoimunitni nemoci, které se u tohoto
syndromu vyskytuji astéji (5, 6, 9).

Neuropatie
Polyneuropatie

Mezi zanétlivymi neuropatiemi ma vysadni
postaveni akutni zanétlivd demyelinizacni po-
lyneuropatie — syndrom Guillaina a Barrého
(GBS). Tato neuropatie ma rychly rozvoj se za-
vaznou motorickou symptomatikou a vyzaduje
rychlou diagnostiku, narocnou 1é¢bu (véetné
intenzivni péce), a tedy velké znalosti neuro-
loga. Pfed vznikem klinickych pfiznakd akutni
polyradikuloneuropatie se vyskytuje celd fada
asociovanych stavil — virové infekce (chfipka,
herpes, cytomegalovirus, virus Epsteina a Bar-
rové, hepatitis, HIV), chirurgicky zakrok, bakte-
ridIni infekce (Campylobacter jejuni, Mycoplas-
ma pneumoniae), infekce Borrelia burgdorferi,
parazitarni nemoci (malérie, toxoplasméza) ¢i
o€kovani (rabies, vakcinace). U nékterych zen
se vyskytl GBS opakované v pribéhu nasled-
nych gravidit. U mnoha systémovych chorob
byl popsan zvyseny vyskyt GBS (infekce HIV,
Hodgkinova choroba, hypertyredza, sarkoidd-
za, onemocnéni pojiva, transplantace kostni
dfené) (6, 8).

U chronické zanétlivé demyelinizaCni
polyneuropatie (CIDP) je zvySeny vyskyt né-
kterych antigeni (AW30, AW31, A1, B8, DRw3)
i M3 alely v systému alfa-1 antitrypsinového
systému na chromosomu 14. Také u CIDP se
Castéji vyskytuje celd fada chorob: nadory
(lymfomy, melanom, karcinomy), nervové ne-
moci (viceloZiskové demyelinizacni 1éze CNS
napodobuijici roztrouSenou mozkomisni skle-
rézu, hereditarni neuropatie — CMT), systémo-
vé nemoci (diabetes — zde je dulezita diferen-
cialni diagnostika proti proximélni diabetické
neuropatii, choroby vaziva, hepatitis, ulcerdzni
kolitida, glomerulonefritida) (4, 6, 8, 9, 10).
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Neuropatie v disledku deficitu vitami-
nd jsou typicky sdruzeny s patologickymi sta-
vy, které snizuji vstfebavani vitaminu, ovliviuji
jeho vyuziti &i zvySuji spotfebu vitaminu. Jed-
na se vdak o pfi¢inny vztah mezi postizenim
jinych organl a rozvojem neuropatie; nikoliv
0 komorbiditu.

Cobalamin (vitamin B12) se navéze v za-
ludku na intrinsic faktor, a teprve tento kom-
plex je rezistentni proti proteolytické aktivité
pankreatickych Stav. Vstiebava se v distalnim
ileu. Pfi neuropatii z deficitu cobalaminu jsou
postizena zejména silnd vldkna s parestezie-
mi, ataxii koncetin a trupu v popfedi. Vyskytu-
je se u perniciézni anémie, po gastrektomii, po
resekci stfeva, u Whippleovy choroby i ulce-
rézni kolitidy.

Tokoferol (vitamin E) se vstfebava ve vaz-
bé na tuky a pfi jeho nedostatku vznika neu-
ropatie s postizenim silnych vidken (vyhaslé
myotatické reflexy, progredujici ataxie chlize,
intenéni tremor, okohybné poruchy). Tato neu-
ropatie je sdruzena s hepatopatii, nemocemi
ZluGovych cest, Crohnovou chorobou, chronic-
kou pankreatitidou i se sprue.

Tiamin (vitamin B1) miZe byt v nedosta-
te¢ném mnoZstvi v potravé, ¢asto je zvySena
spotfeba tiaminu, ale vyskytuje si i porucha
vstfebavéani. Neuropatie pfi deficitu tiaminu
se projevi paresteziemi aker koncetin, palivy-
mi bolestmi, poruchou &iti, kfeCemi svalli, ale
také centralnimi pfiznaky — Unavnosti, drazdi-
vosti i zmatenosti. Vyskytuje se pfi nedostat-
ku v potravé (rozvojové zemé), u chronickych
alkoholikli, nemoci zaludku i stfeva, v tého-
tenstvi (zvraceni) i u chronicky dialyzovanych
nemocnych (8, 10)

Neuropatie sdruzené se systémovymi
nemocemi

Ruzné formy neuropatii se vyskytuji u sel-
hani jednotlivych organd. Hlavnim pficinnym
faktorem téchto neuropatii je porucha meta-
bolizmu vznikla na podkladé poruchy funkce
postizenych organd a nejedna se vlastni ko-
morbiditu. Pfesto pfitomnost neuropatie u se-
Ihdvajiciho orgdnu mdze ovlivnit délku hospita-
lizace, naklady i vysledny klinicky stav.

U nemocnych se selhanim ledvin se vy-
skytuji jednak fokélni neuropatie, a to mecha-
nizmem komprese n. peroneus za hlavickou
fibuly, n. medianus v karpalnim tunelu &i n. ul-
naris v lokti, nebo jako léze koznich nervl na
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predlokti pfi zalozeni arteriovendzniho shuntu.
U chronicky dialyzovanych se rozviji uremic-
ka symetrickd distalni polyneuropatie, ktera je
axonalniho typu a postihuje nejprve ta nejdelsi
vldkna. Projevuje se distalné lokalizovanymi
poruchami €iti, neklidem nohou a postupné na-
ristajici akroparézou. O néco vzacnéjsi je ure-
mickd autonomni neuropatie (kardiovaskularni
postizeni s kolapsy, ale zejména potize s defe-
kaci, mikci Ci sexualni dysfunkce). U nemocnych
s hepatalnimi chorobami (hepatalni porfyrie,
hepatobilidrni choroby s cholestazou, hepatiti-
dy) se vyskytuji Castéji jak zanétlivé neuropatie
(GBS, CIDP), tak distalni axonalni polyneuro-
patie s postizenim senzitivnich a autonomnich
vldken. U primarni bilidrni cirhdzy se vyskytuje
,xantomatézni neuropatie®, ktera se vyznacuje
poruchou Citi i paresteziemi a palivymi bolestmi.
Pfi biopsii nervu se nachézeji intraneuralni de-
pozita lipid(. Nemocni s chronickym selhani
plic mivaji distalni axondlni senzitivné-motoric-
kou polyneuropatii. Na rozvoji této neuropatie
se podili jak hypoxie, tak i hyperkapnie a rovnéz
silné a dlouhodobé koufeni cigaret.

Neuropatie se vyskytuji u nemocnych po
transplantaci organd (ledvin, srdce a plic,
kostni dfené, jater, pakreatu). Patogeneza téch-
to polyneuropatii je multifaktorialni (selhani or-
gand, imunosuprese, autoimunitni faktory).

Neuropatie u nemocnych s nadorovym
onemocnénim se mohou vyvinout na podkla-
dé rdznych patogenetickych pochodd. Jednd
se o pfimou infiltraci nerv(i a kofen(i nddorovy-
mi burikami, vzdaleny efekt nddoru — parane-
oplastické neuropatie (autoimunitni pochody),
toxicky ucinek chemoterapie ¢i ozéfeni s ¢as-
nou i pozdni manifestaci (az s latenci 25 let).
Nejednd se o komorbiditu, ale ekonomické
faktory mohou byt u souc¢asné pfitomné léze
riznych struktur periferniho nervového systé-
mu a vlastniho nadoru vyznamné.
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U kranialnich neuropatii jsou casto
postizeny okohybné nervy &i trojklanny nerv.
Primarnimi tumory jsou nadory prsu, plic, pro-
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